Der congenitale crurale Segmentdefekt : neue Erkenntnisse in Ätiologie, Pathogenese, Diagnostik und Therapie der so genannten congenitalen Tibiapseudarthrose by Wilke, Matthias
 
 
Der congenitale crurale Segmentdefekt 
Neue Erkenntnisse in Ätiologie, Pathogenese, Diagnostik und Therapie der so 
genannten congenitalen Tibiapseudarthrose 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Matthias Wilke 
 
 
 
 
 
Der congenitale crurale Segmentdefekt 
Neue Erkenntnisse in Ätiologie, Pathogenese, Diagnostik und Therapie der so 
genannten congenitalen Tibiapseudarthrose 
 
 
 
 
 
Von der Medizinischen Fakultät 
der Rheinisch-Westfälischen Technischen Hochschule Aachen 
zur Erlangung des akademischen Grades 
eines Doktors der Medizin 
genehmigte Dissertation 
 
 
 
 
 
vorgelegt von 
 
 
Matthias Wilke 
 
 
aus 
 
Hagen (Westfalen) 
 
 
 
Berichter: Herr Professor 
   Dr. med. Michael Weber 
 
   Herr Universitätsprofessor 
   Dr. med. Othmar Paar 
 
Tag der mündlichen Prüfung: 22. Februar 2006 
 
Diese Dissertation ist auf den Internetseiten der Hochschulbibliothek online verfügbar 
Seite 1 
Inhaltsverzeichnis 
 
1. EINLEITUNG.......................................................................................................... 5 
2. LITERATURÜBERBLICK .......................................................................................... 6 
2.1. Definition / Nomenklatur .............................................................................. 6 
2.2. Epidemiologie.............................................................................................. 7 
2.3. Zusammenhänge mit anderen Erkrankungen ............................................. 7 
2.4. Differentialdiagnosen .................................................................................. 9 
2.4.1. Crus recurvatum congenitum ................................................................. 9 
2.4.2. Longitudinale Fehlbildungen ................................................................ 10 
2.5. Klassifikation ............................................................................................. 11 
2.6. Ätiologie und Pathogenese ....................................................................... 14 
2.7. Radiologie ................................................................................................. 17 
2.8. Pathologische Anatomie............................................................................ 19 
2.9. Genetik...................................................................................................... 20 
2.10. Therapieformen....................................................................................... 21 
2.10.1. Überbrückungsplastik (McFarland, 1940) .......................................... 21 
2.10.2. Duale Knochenspanplastik (Boyd, 1941) ........................................... 22 
2.10.3. Mehrzeitige Weichteil - / Knochentransplantation (Farmer, 1952) ..... 22 
2.10.4. Intramedulläre Fixation (Charnley, 1956) ........................................... 23 
2.10.5. Freie, gefäßgestielte Knochentransplantation (Chen et al., 1979) ..... 24 
2.10.6. Segment Transport mittels Fixateur externe (Ilizarov, 1969).............. 27 
2.10.7. Andere Konzepte auf Basis des Fixateur externe .............................. 27 
2.10.8. Pulsierende elektromagnetische Felder ............................................. 29 
2.10.9. Amputation......................................................................................... 30 
2.11. Therapieergebnisse ................................................................................ 32 
2.12. Prognose................................................................................................. 34 
3. PATIENTENGUT UND METHODIK............................................................................ 36 
3.1. Diagnostik ................................................................................................. 37 
3.2. Klassifikation ............................................................................................. 37 
3.3. Ätiologie / Pathogenese ............................................................................ 38 
3.4. Klinik ......................................................................................................... 38 
3.5. Radiologie ................................................................................................. 38 
3.5.1. Datengewinnung .................................................................................. 38 
3.5.2. Messung von Diaphysenlänge und -breite im Verhältnis zur Sklerose. 39 
3.6. Pathologische Anatomie............................................................................ 40 
3.6.1. Analyse der Patientenakten ................................................................. 40 
Seite 2 
3.6.2. Eigene pathologisch anatomische Untersuchungen ............................ 41 
3.7. Zusatzbefunde .......................................................................................... 43 
3.8. Therapie .................................................................................................... 43 
3.9. Neue operative Methoden zur Behandlung des CCSD (nach Weber) ...... 44 
3.9.1. Innerer Segmenttransport mit flexiblen Drähten und Umlenkrollen...... 44 
3.9.2. Autologe Periosttransplantation von der kontralateralen Tibia ............. 45 
3.9.3. Neurovasculär gestielte, calcaneo-cutane Stumpfkappenplastik ......... 45 
4. ERGEBNISSE ...................................................................................................... 46 
4.1. Diagnosestellung....................................................................................... 47 
4.2. Klassifikation ............................................................................................. 47 
4.3. Pathologische Anatomie............................................................................ 48 
4.3.1. Ergebnisse der Aktenanalyse .............................................................. 48 
4.3.2. Eigene Ergebnisse ............................................................................... 49 
4.4. Ätiologie / Pathogenese ............................................................................ 50 
4.4.1. Ergebnisse der Aktenanalyse .............................................................. 50 
4.4.2. Eigene Ergebnisse ............................................................................... 50 
4.5. Klinik ......................................................................................................... 51 
4.5.1. Schmerz............................................................................................... 51 
4.5.2. Beteiligte Gelenke ................................................................................ 51 
4.6. Zusammenhänge mit anderen Erkrankungen ........................................... 52 
4.7. Radiologie ................................................................................................. 52 
4.7.1. Radiologie vor der ersten Fraktur der Tibia oder Fibula 
(Präfrakturstadium).............................................................................. 52 
4.7.2. Radiologie nach spontaner Tibiapseufraktur ........................................ 53 
4.7.3. Ausgeheilte Pseudarthrose .................................................................. 53 
4.7.4. Persistierende Pseudarthrose nach multiplen Operationen ................. 54 
4.7.5. Exemplarischer radiologischer Verlauf bei Crus varum et recurvatum. 55 
4.7.6. Auswertung des neuen radiologischen Messverfahrens ...................... 55 
4.7.7. Kernspintomografische Ergebnisse...................................................... 57 
4.8. Zusatzbefunde .......................................................................................... 57 
4.9. Therapie .................................................................................................... 58 
4.9.1. Konservative Therapie ......................................................................... 58 
4.9.2. Operative Therapie .............................................................................. 59 
4.10. Ergebnisse der neuen operativen Techniken .......................................... 64 
4.10.1. Innerer Segmenttransport nach Weber (1998) mittels flexibler Drähte 
und Umlenkrollen................................................................................. 64 
4.10.2. Autologe Periosttransplantation von der kontralateralen Tibia nach 
Weber.................................................................................................. 65 
4.10.3. Unterschenkelamputation mit neurovasculär gestielter, calcaneo-
cutaner Stumpfkappenplastik nach Weber (2001)............................... 66 
5. DISKUSSION ....................................................................................................... 66 
Seite 3 
5.1. ALLGEMEINE ERLÄUTERUNGEN ZUR PROBLEMATIK DER SOGENANNTEN CPT SOWIE 
ZUR DEFINITION UND NAMENSGEBUNG...................................................................... 66
5.2. Über die Schwierigkeit der Diagnosestellung und die Abgrenzung von 
Differentialdiagnosen ................................................................................. 69 
5.3. Zusammenhänge mit anderen Erkrankungen – oder: welchen Einfluss 
haben Neurofibromatose und fibröse Dysplasie ? ..................................... 69 
5.4. Genetische Zusammenhänge – ist der CCSD vererbbar ? ....................... 71 
5.5. Pathologische Anatomie............................................................................ 71 
5.6. Zur Ätiologie und Pathogenese ................................................................. 72 
5.7. Gibt es ein Schema, welches den CCSD suffizient klassifiziert ? ............. 73 
5.8. Diagnostische, therapeutische und prognostische Aspekte der 
radiologischen Befunde ............................................................................. 75 
5.9. Welche Therapie ist die Richtige?............................................................. 76 
5.9.1. Allgemeine Therapieempfehlungen...................................................... 76 
5.9.2. Ausreichende Resektionsgrenzen und wie sie bestimmt werden......... 77 
5.9.3. Spezielle Therapieempfehlungen für die verschiedenen Typen des 
CCSD .................................................................................................. 79 
6. ZUSAMMENFASSUNG........................................................................................... 82 
7. SCHLUSSFOLGERUNG UND AUSBLICK................................................................... 85 
8. LITERATURVERZEICHNIS:..................................................................................... 86 
 
 9. ANHANG MIT TABELLEN UND ABBILDUNGEN……….....……………………………...97 
 
 10. DANKSAGUNG......………………………………...………………………………...134 
 
 11. LEBENSLAUF…………………….……………………………………….…………135 
Seite 4 
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1. EINLEITUNG 
 
Die so genannte congenitale Pseudarthrose der Tibia (CPT) ist bis heute eine der großen 
Herausforderungen in der Kinderorthopädie. Zwar haben sich zu Beginn der achtziger Jahre 
mit der gefäßgestielten Fibulatransplantation und dem Fixateur externe neue, viel 
versprechende Therapiekonzepte etabliert, man ist jedoch bislang noch weit davon entfernt, 
von einem einheitlichen Behandlungsschema mit homogenen Erfolgsraten, bezogen auf das 
gesamte, heterogene Patientenkollektiv, sprechen zu können. 
Als Erstbeschreibung nennen manche eine im Jahre 1708 von Hatzöcher verfasste Schrift 
(Camurati, 1930; Hendersen u. Clegg, 1941; Pho et al.,1985). Diese Quelle ist jedoch 
zweifelhaft. Sie ist in den internationalen Bibliotheksdatenbanken nicht zu finden und die 
Autoren zitieren sich gegenseitig, so dass als „klassische“ Beschreibung jene von Sir James 
Paget von 1891 angesehen werden kann (Peltier, 1982; Morrissy, 1982; Hefti et al., 2000). 
Kennzeichnend für dieses Krankheitsbild ist, dass seit seiner Beschreibung durch Paget vor 
über einhundert Jahren kaum nennenswerte Erkenntnisse bezüglich Ätiologie und 
Pathogenese gewonnen werden konnten. Paget (1891) beschrieb damals 3 Fälle von 
Kindern, welche eine fehlende knöcherne Heilung (engl. „Nonunion“) der Tibia und teilweise 
auch der Fibula aufwiesen. Gemeinsam war allen, dass die Frakturen innerhalb des ersten 
Lebensjahres nach minimalen Traumata auftraten, zum Zeitpunkt der Vorstellung bei Paget 
entzündliche oder degenerative Veränderungen aufwiesen und sich allen damals bekannten 
Therapieversuchen widersetzten. Die Lokalisation war im mittleren oder am Übergang vom 
mittleren zum distalen Tibiadrittel. Mit leichten Abweichungen sind dies exakt die 
Charakteristika, welche auch heute noch zur Definition der CPT beitragen. Zwischenzeitlich 
sind bezüglich der Klassifikation, der Prognose und vor allem der Therapie der CCSD viele 
Theorien aufgestellt worden, welche jedoch bis heute zu keinem abschließenden 
Behandlungskonzept führten. Hinsichtlich der Ätiologie, der Pathogenese und der Genetik 
gibt es bisher nur Vermutungen. 
Ziel dieser Arbeit ist es, dieses Krankheitsbild klarer zu definieren, die Ansichten über 
Ätiologie, Pathogenese, Diagnostik und Therapie der vergangenen Jahrzehnte bis in die 
heutige Zeit aufzuzeigen und neuen, eigenen Konzepten gegenüberzustellen. Insbesondere 
hinsichtlich der Pathogenese der CPT werden neue Erkenntnisse vorgestellt, welche 
weitreichende therapeutische Konsequenzen nach sich ziehen. Definition und Klassifikation 
werden kritisch analysiert und auch hier eigene Konzepte vorgestellt. Auf Basis einer neuen 
Klassifikation wird ein Behandlungsregime aufgezeigt, welches dem Therapeuten ein 
umfassendes Konzept zur Behandlung des Defekts zur Seite stellt. Dieses basiert auf 
wissenschaftlichen Untersuchungen wie Nativradiologie, Kernspintomographie, Licht- und 
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Elektronenmikroskopie, Immunhistochemie, sowie der Analyse früherer Fälle und eigenen 
therapeutischen Erfahrungen. Zusätzlich wird eine genauere Namensgebung vorgeschlagen, 
welche dem klinischen Erscheinungsbild und der Pathologie der Erkrankung gerecht wird 
und alle Entitäten einschließt. 
Der folgende Literaturüberblick beinhaltet Artikel aus der internationalen Fachliteratur unter 
Einbeziehung der Ergebnisse der Multicenter Studie der European Paediatric Orthopaedic 
Society (EPOS) von 1996, welche eine Analyse von 340 Patienten mit CPT aus 13 
europäischen Ländern darstellt, an denen insgesamt 1.287 operative Eingriffe durchgeführt 
wurden. Die Daten der Heidelberger Patienten, welche im Rahmen dieser Dissertation 
untersucht wurden, gingen in die EPOS-Studie mit ein. Die Heidelberger Gruppe stellte mit 
16 Fällen innerhalb Deutschlands das größte Kollektiv dar. Die EPOS-Studie wurde 
anschließend von den beteiligten Therapeuten ausgewertet und im Rahmen einer Serie von 
sechs Artikeln publiziert. Die Quellen sind entsprechend nach Autoren gekennzeichnet (Grill 
F. et al.; Hefti F. et al.; Ippolito E. et al; Keret D. et al.; Romanus B. et al.; Tudisco C. et al.). 
 
 
2. LITERATURÜBERBLICK 
 
2.1. DEFINITION / NOMENKLATUR 
 
Eine einheitliche Definition dieses heterogenen Krankheitsbildes existiert nicht, die 
Bezeichnung „congenitale Tibiapseudarthrose“ ist zudem im Sinne ihrer Bedeutung 
unkorrekt (Boyd, 1982; Hefti et al., 2000), da das Wort „congenital“ einen Zustand 
beschreibt, der zum Zeitpunkt der Geburt vorhanden und Folge von entweder hereditären, 
intrauterinen oder perinatalen Einflüssen ist (Sofield, 1971; Pschyrembel, 1982). Nur etwa 
8% bis 10 % der betroffenen Kinder weisen jedoch zum Zeitpunkt der Geburt eine Fraktur 
oder Pseudarthrose des Unterschenkels auf, bei den übrigen Kindern liegt in der Regel 
lediglich eine Antekurvations- und Varusfehlstellung vor (Andersen, 1973; Weiland et al., 
1990). Dies wird dadurch belegt, dass in bis zu 50% der Fälle das Krankheitsbild der 
congenitalen Tibiapseudarthrose diagnostiziert wird, bevor es überhaupt zu einer Fraktur 
gekommen ist (Sofield, 1971). Andersen (1973) versteht unter dem Begriff der CPT „alle 
congenitalen Frakturen der Tibia, einschließlich solcher Pseudarthrosen, welche aus einer 
pathologischen Fraktur nach congenitaler Antekurvation hervorgehen“, und geht sogar 
soweit, einen Teil der tatsächlich perinatal bereits bestehenden Frakturen (Klumpfuß-Typ n. 
Andersen (1973)) aus der Definition herauszunehmen, da sie mit ihrer besseren Prognose 
und anhaltenden Konsolidierung keine „typischen Fälle“ darstellten. Bassett und Schink-
Ascani (1991) schlagen den Begriff „infantile nonunion“, also fehlende Knochenbruchheilung 
im Kindesalter vor, da dieser Begriff die Symptomatik besser beschreibe, wobei jedoch auch 
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diese den oben genannten Problemen nicht Rechnung trägt. Im Folgenden wird anstelle des 
ungenauen Begriffs der CPT die Bezeichnung Congenitaler Cruraler Segmentdefekt - CCSD 
verwendet. Eine eingehende Begründung für diese aus unserer Sicht korrekte Bezeichnung 
wird auf Seite 68 gegeben. 
 
2.2. EPIDEMIOLOGIE 
 
Andersen (1972) schätzte die Inzidenz des CCSD in Dänemark auf 1/140.000 
Lebendgeburten, wobei für diese Zahl keine Gründe genannt werden. Auch andere Autoren 
beziehen sich auf die von Andersen geschätzte Häufigkeit (Boyd, 1982; Bos et al., 1993; 
Lehman et al., 2000). Hefti (2000) zitiert ebenfalls Andersen, nennt jedoch eine Zahl von 
190.000. Eine andere Angabe ist in der internationalen Literatur nicht zu finden. 
Von den 340 Patienten der EPOS-Studie waren 58,8% männlich und 41,2% weiblich 
(Tudisco et al., 2000). Diese Geschlechterverteilung von etwa 6:4 (männlich/weiblich) deckt 
sich mit den Angaben aus den meisten größeren Kollektiven (Crossett et al., 1989; 
Stevenson et al. ,1999). Der CCSD hat keine Seitenpräferenz. Wie ebenfalls aus der EPOS-
Studie hervor geht, ist die Verteilung von rechtem und linkem Unterschenkel mit 48,5% zu 
50,6% nahezu gleich, 0,9% hatten einen bilateralen Defekt (Tudisco et al., 2000). 
Eine bemerkenswerte geographische Verteilung wurde bei einer Studie von 17 Häusern der 
Shriners Hospitals for Crippled Children in den USA festgestellt, von deren Patienten ca. 
0,1% an einem CCSD erkrankt waren. Die Fläche, welche in dieser Studie abgedeckt wurde, 
umfasst annähernd gleichmäßig Teile Kanadas, der gesamten Vereinigten Staaten und 
Nordmexikos und es fiel auf, dass sich die Fälle von CCSD überzufällig häufig auf die 
nordöstlichen und mittelwestlichen Staaten der USA zu konzentrieren schienen. Eine 
Erklärung hierfür konnte nicht gefunden werden (Sofield, 1971). 
Für den M. von Recklinghausen, welcher gehäuft mit der CCSD assoziiert ist (s.Kap.2.3), 
beträgt die Inzidenz 1/3000 (Mautner et al., 1995; Stogmann, 1995). 
 
2.3. ZUSAMMENHÄNGE MIT ANDEREN ERKRANKUNGEN 
 
Es besteht ein bisher nicht abschließend geklärter Zusammenhang zwischen dem CCSD 
und generalisierten Erkrankungen des Nerven- und Bindegewebes, namentlich der 
Neurofibromatose Typ 1 (NF 1 oder M. von Recklinghausen) und der fibrösen Dysplasie 
(Barber, 1939; Aegerter, 1950; Andersen, 1976; Boyd, 1982). 
Bei der Neurofibromatose handelt es sich um eine Erkrankung aus der Gruppe der 
Phakomatosen (Stogmann, 1995). Letztere sind Krankheitsbilder mit familiärer Häufung, die 
geschwulstartigen Charakter haben und als neurokutane Syndrome in Erscheinung treten. 
Ursprünglich nur für die tuberöse Hirnsklerose (Morbus Bourneville-Pringle) und die 
generalisierte Neurofibromatose (M. von Recklinghausen) verwendet, werden zu den 
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Phakomatosen heute auch die Angiomatose des ZNS (M. von Hippel-Lindau), die 
enzephalo-trigeminale Angiomatose (M. Sturge-Weber-Krabbe) und verschiedentlich auch 
die Syringomyelie gerechnet (Zetkin-Schaldach, 1985). Bis in die achtziger Jahre wurden bei 
der Neurofibromatose keine Subtypen unterschieden. Im Jahre 1987 wurde die Erkrankung 
in die Typen I und II unterteilt, wobei die Bezeichnung Morbus von Recklinghausen für den 
Typ 1 weiterhin gebräuchlich ist. Diese Einteilung basiert jedoch allein auf klinischen 
Kriterien und vermag nicht alle Manifestationen der Neurofibromatose zufrieden stellend 
einzuordnen (Stogmann, 1995). Der Morbus von Recklinghausen ist es auch, welcher häufig 
mit dem CCSD in Zusammenhang gebracht wird. Klinisch manifestiert sich die 
Neurofibromatose Typ 1 im Auftreten von Neurofibromen, welche sich jedoch meist erst im 
Jugend- oder Erwachsenenalter einstellen (Mautner et al., 1995; Hefti et al., 2000). Diese 
tumorösen Veränderungen können alle Abschnitte des Nervensystems befallen, epikutan, 
kutan und subkutan wachsen, aber auch diffus infiltrierend als plexiformes Tumorgewebe 
auftreten. Typisch für die NF 1, wenngleich nicht immer vorhanden, ist eine kurzbogige 
Kyphoskoliose mit dysplastischen Veränderungen, welche auch nach Wachstumsabschluss 
rasch progredient verlaufen kann. Weitere klinische Charakteristika sind Irisknötchen, so 
genannte Lisch-Knötchen, welche von geringer therapeutischer Relevanz sind (Mautner et 
el., 1995). Dagegen können die ebenfalls häufig auftretenden Optikusgliome bei 
entsprechender Lokalisation zu beiderseitigem Erblinden führen. Auffällig ist bei NF 1 - 
Patienten auch eine psychomotorische Entwicklungsverzögerung, welche frühkindliche 
motorische Leistungen, Sprechen, Gleichgewicht und sensomotorische Integration 
gleichermaßen betreffen können (Stogmann, 1995). 
Die fibröse Dysplasie ist eine schmerzhafte Entwicklungsstörung des knochenbildenden 
Mesenchyms bei Jugendlichen (Zetkin-Schaldach, 1985). Diese auch als fibröse 
Knochendysplasie oder M. Jaffé-Lichtenstein bezeichnete Erkrankung ist eine fast immer 
benigne Knochenentwicklungsstörung unbekannter Ätiologie, bei der ein oder mehrere 
Knochenbereiche durch fibröses Bindegewebe ersetzt werden. Vorzugsweise betroffen sind 
die langen Röhrenknochen der unteren Extremität (Femur, Tibia), in 20-50% sind auffällige 
Hautpigmentierungen vorhanden (Krämer u. Strobl, 1997). 
In den dreißiger Jahren wurde erstmals die Neurofibromatose mit einer juvenilen 
Tibiapseudarthrose in Zusammenhang gebracht (Ducroquet u. Cottard, 1939; Aegerter, 
1950; Andersen, 1976). Der Anteil der CCSD-Patienten mit Neurofibromatose schwankt in 
größeren Studien beträchtlich, von 0 % (Van Ness, 1966) über 55% (Wientroub u. Grill, 
2000) und 76% (Bitan et al., 1987) bis 81% (Zumiotti u. Ferreira, 1994). Die Ursache für die 
stark unterschiedlichen Zahlenangaben dürfte die schwierige und uneinheitliche Diagnostik 
einer Neurofibromatose vom Typ 1 sein (Morrissy, 1982), da nicht alle 
Neurofibromatosepatienten im Kindesalter alle Manifestationen der Krankheit aufweisen 
(Andersen, 1976; Mautner et al., 1995; Ippolito et al., 2000; Keret et al., 2000). Während für 
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die meisten Autoren das Vorhandensein mehrerer Café-au-lait-Flecken des Rumpfes als 
Hauptkriterium für die Diagnose eines M. von Recklinghausen gilt, (Andersen, 1976; Uchida 
et al., 1991; Zumiotti u. Ferreira, 1994), ist es bei anderen eine positive Familienanamnese 
allein (Bitan et al., 1987; Ippolito et al., 2000) oder als Zusatzkriterium im Zusammenhang mit 
Café-au-lait-Flecken (Crossett et al., 1989). Da insbesondere Café-au-lait-Flecken auch bei 
anderen systemischen Erkrankungen und beim Gesunden vorkommen (Stogmann, 1995), 
wird in der Literatur über den CCSD bisweilen nur die histologische Sicherung als beweisend 
angesehen. Nach Mautner et al. (1995) wurden im Rahmen der Konferenz des National 
Institute of Health (NIH) 1991 die folgenden fünf, allgemein gültigen klinischen Kriterien zur 
Diagnose einer NF 1 aufgestellt: 
1. Multiple Café-au-lait-Flecken 
2. Gesprenkelte Hyperpigmentierungen der Haut in den Achselhöhlen und Leisten (engl. 
„Axillary“ und „inguinal freckling“) 
3. Mindestens zwei Irishamartome (erhabene Pigmentanreicherungen auf der Iris) 
4. Ein oder mehrere Gliome im Verlauf des N. opticus 
5. Knöcherne Fehlbildungen wie Keilbeindysplasie oder Verdünnung der langen 
Röhrenknochen (die Tibia wird hierbei nicht gesondert hervorgehoben) 
 
Zwei dieser Kriterien sollen die Diagnose der NF 1 sichern (Mautner et al., 1995). 
Von 340 Patienten der EPOS-Studie (1996) wiesen 186 (55%) eines oder mehrere klinische 
Zeichen der NF 1 auf, eine histologische Bestätigung gab es in 133 Fällen (72%) (Wientroub 
u. Grill, 2000). Insgesamt liegt der Durchschnitt der Angaben über die Koinzidenz von CCSD 
und Neurofibromatose bei ca. 50%. Umgekehrt besteht bei etwa 10% aller 
Neurofibromatosepatienten eine Tibiapseudarthrose (Wright et al., 1991). 
Ein Einfluss der Neurofibromatose auf die Prognose des CCSD selbst ist immer wieder 
diskutiert worden und wird in Kap. 2.10 näher erläutert. 
 
 
 
 
2.4. DIFFERENTIALDIAGNOSEN 
 
2.4.1. Crus recurvatum congenitum 
 
(s. Abb. 1 a-c im Anhang) 
Es handelt sich hierbei um eine in ihrer Ätiologie nicht geklärte, angeborene Fehlstellung des 
Unterschenkels mit guter Spontanprognose. Charakteristisch ist die Fehlstellung im 
Rekurvationssinne, welche beim CCSD nur vereinzelt zu beobachten ist. Bei den im Rahmen 
der EPOS-Studie analysierten Fällen wurden jene mit guter Prognose bei konservativer 
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Therapie als Tibia recurvata bezeichnet und nicht dem Krankheitsbild des CCSD zugeordnet. 
Fixsen (1996) und auch Bassett et al. (1981) betonen, dass die Tibia recurvata eine 
eigenständige Erkrankung mit guter Prognose ist. 
 
2.4.2. Longitudinale Fehlbildungen 
 
Eine wichtige Differentialdiagnose des CCSD ist die so genannte Tibiaaplasie (Jones et al., 
1978). Diese geht wie auch der CCSD mit einer Fehlstellung des Unterschenkels einher, 
aufgrund des teilweisen oder völligen Fehlens der Tibia bei in der Regel intakter Fibula 
kommt es bereits intrauterin zu einer progredienten Fehlstellung des Unterschenkels, welche 
klinisch als Crus varum imponiert. Diese Varusfehlstellung hat jedoch zwei Scheitelpunkte. 
Der erste liegt kniegelenknah, da die Fibula proximal nicht mit dem Femur artikuliert, ein 
Abknicken des Unterschenkels nach lateral (im Valgussinne) aber verhindert. Der distale 
Knick kommt aufgrund eines ähnlichen Mechanismus im Bereich des fehlenden oberen 
Sprunggelenks zustande, wobei der Fuß ebenfalls im Varussinne disloziert ist. Somit ist das 
Vollbild der Tibiaaplasie bereits klinisch vom CCSD abzugrenzen, da bei letzterem zusätzlich 
zur Antekurvation nur eine distal betonte Varusfehlstellung besteht (Boyd, 1982). Die 
radiologische Diagnostik zeigt bei der Tibiaaplasie einen substanziellen Defekt des 
Schienbeins, welcher das völlige Fehlen desselben bedeuten kann, mit einer resultierenden, 
relativen Überlänge des Wadenbeins. Auch hier ist also bei entsprechender Kenntnis eine 
Abgrenzung möglich, da ein solcher Defekt beim CCSD nicht vorkommt. 
Die zweite longitudinale Fehlbildung, welche differentialdiagnostisch in Betracht gezogen 
werden muss, ist die so genannte Fibulaaplasie, welche von Coventry u. Johnson (1952) 
beschrieben wurde. Hierbei besteht klinisch ein verkürzter Unterschenkel, welcher je nach 
Ausprägung mit einer Valgusfehlstellung desselben assoziiert ist. Diese ist für den CCSD 
nicht charakteristisch. Zusätzlich können Strahlendefekte des Fußes bestehen, welche am 
Häufigsten den vierten und fünften Strahl betreffen. Auch hier ist die Differentialdiagnose 
zum CCSD radiologisch leicht zu stellen. Ein substanzieller Defekt der Fibula, welcher sich in 
einer Verkürzung oder einem Fehlen des proximalen oder distalen Knochenanteils 
manifestiert und mit dem völligen radiologischen Fehlen der Fibula einhergehen kann, 
besteht beim CCSD nicht. 
Dennoch liegt der Verdacht nahe, dass einige Fälle von Tibia- oder Fibulaaplasie in der 
Literatur als CCSD angesehen wurden. So beschreiben Boyd und Sage (1958) einen Fall, 
bei dem die unteren Anteile von Tibia und Fibula fehlten. Hierbei dürfte es sich eher um eine 
longitudinale Fehlbildung mit teilweiser Agenesie dieser Knochen handeln. Auch im 
Heidelberger Patientengut wurde ein Fall nachträglich aus dem Kollektiv herausgenommen, 
bei dem zunächst die Diagnose CCSD gestellt wurde, es sich aber um eine Fibulaaplasie 
handelte. 
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2.5. KLASSIFIKATION 
 
Ebenso wenig wie eine genaue Definition gibt es in der Literatur bisher eine einheitliche 
Klassifizierung für die unterschiedlichen Formen des CCSD. Nach Morrissy (1982) gibt es 
mindestens 6 verschiedene Klassifikationsansätze. Allen gemeinsam ist laut Morrissy (1982) 
eine unzureichende Aussagekraft bezüglich der Prognose und somit der anzuwendenden 
Therapie, was hauptsächlich darin begründet liege, dass die große Mehrzahl der 
Klassifikationen retrospektiv erstellt wurde und nicht auf eindeutigen klinischen oder 
morphologischen Kriterien beruhe. Es gibt in der internationalen Literatur eine Vielzahl von 
Versuchen, den CCSD nach seinem radiologischen (Apoil, 1969) und klinischen (Van Nes, 
1966; Camurati, 1930) Erscheinungsbild, seiner Ätiologie (Boyd, 1958) und vor allem seiner 
Prognose zu gruppieren (Fèvre, 1954; Hardinge, 1972; Bassett, 1981). Heute sind fast 
ausschließlich zwei Einteilungen gebräuchlich und zwar jene von Boyd (1982) und Andersen 
(1976). Boyd unterschied zunächst nur zwei Entitäten (1958). Diese Klassifikation wurde 
1982 durch Boyd selbst von 2 auf 6 Typen erweitert und findet heute in der Literatur am 
häufigsten Verwendung (Morrissy, 1982; Murray u. Lovell, 1982; Patersen u. Simonis, 1985; 
Pho et al., 1985; Pho u. Levack, 1986; Crossett et al., 1989; Dormans et al., 1990; Weiland 
et al., 1990; Fern et al., 1990; Simonis et al., 1991; Baker et al., 1992; Bos et al., 1993; 
Roach et al., 1993; Zumiotti u. Ferreira, 1994). 
Die jüngste Klassifikation von Andersen aus dem Jahre 1976 wird unter anderem gebraucht 
von Morrissy (1981), Blauth u. Falliner (1989), Weiland et al. (1990), Paley et al. (1992) und 
Baker et al. (1992). 
Die Klassifikation von Crawford (1986) ist in der internationalen Literatur nur wenig 
gebräuchlich, wurde jedoch zur Einteilung des EPOS Patientenkollektivs verwendet (Tudisco 
et al., 2000). 
Im Folgenden werden die wichtigsten, bisher publizierten, unterschiedlichen 
Klassifikationsschemata in chronologischer Reihenfolge aufgeführt. 
C. P. Van Nes (1966): 
 
1. Die „echten congenitalen“, also angeborenen Pseudarthrosen. 
2. Entwicklung einer Pseudarthrose nach Fraktur der Tibia im Bereich einer zystischen 
Läsion. 
3. Pseudarthrosen die nach Fraktur einer congenital schwachen, sklerotischen und 
gebogenen Tibia auftreten. 
K. S. Andersen (1976): 
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Klumpfuß-Typ: Congenitale Fraktur einer ausgeprägten Tibia antecurvata, assoziiert mit 
weiteren congenitalen Fehlbildungen wie amniotischen Einschnürungen und kontralateralem 
Klumpfuß (s. Abb. 2a im Anhang) 
 
Zystisch: Entwicklung einer Antekurvationsfehlstellung und folgende pathologische Fraktur 
der Tibia innerhalb des ersten Lebensjahres auf dem Boden zystischer Läsionen im distalen 
Anteil von Tibia und Fibula (s. Abb. 2b im Anhang) 
 
Spät: Pathologische Stressfraktur der Tibia im Bereich einer Sklerose nach dem ersten 
Lebensjahr nach primär unauffälligem Befund (auch sklerotischer Typ genannt) - kein 
Zusammenhang mit Neurofibromatose (s. Abb. 2c im Anhang) 
 
Fibula-Typ: Leichte antero-laterale Verbiegung von Tibia und Fibula, pathologische Fraktur 
und Entwicklung einer Pseudarthrose zuerst in der Fibula (s. Abb. 2d im Anhang) 
 
Dysplastisch: Dysplastisches Segment der Tibia und eventuell auch der Fibula mit 
sanduhrartiger Einschnürung der Diaphyse. Spontanfraktur und Pseudarthrosenbildung nach 
durchschnittlich 13 Monaten. Immer assoziiert mit Neurofibromatose (s. Abb. 2e im Anhang) 
 
Gewinkelt: Keine radiologischen Zeichen einer Dysplasie, Pseudarthrosenbildung nach 
Korrekturosteotomie einer antero-lateralen Fehlstellung. Immer assoziiert mit 
Neurofibromatose (s. Abb. 2f im Anhang) 
 
 
 
 
H. B. Boyd (1982): 
 
Typ I: Congenitale Antekurvation und „Defekt“ der Tibia - unter Umständen assoziiert mit 
anderen congenitalen Deformitäten (s. Abb. 2a im Anhang) 
 
Typ II: Congenitale Antekurvation und sanduhrartige Verengung der Tibia, Spontanfraktur 
oder Fraktur nach Bagatelltrauma in der Regel vor Beendigung des zweiten Lebensjahres, 
die Knochenenden sind abgerundet und sklerotisch, der Markkanal ist hier obliteriert, dieser 
Typ ist häufig assoziiert mit der Neurofibromatose (s. Abb. 2e im Anhang) 
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Typ III: Fraktur ausgehend von einer Knochenzyste, welche in der Regel am Übergang vom 
mittleren zum distalen Tibiadrittel liegt - eine Antekurvationsfehlstellung kann der Fraktur 
vorausgehen oder folgen (s. Abb. 2b im Anhang) 
 
Typ IV: Sklerotisches Segment am Übergang vom mittlerem zum distalen Drittel der nicht 
verschmälerten Tibia, der Markkanal ist auf dieser Höhe teilweise oder komplett obliteriert. 
Hier entwickelt sich eine „Insuffizienz-“ oder Ermüdungsfraktur, beginnend an der Kortikalis 
und durch den sklerotischen Knochen fortschreitend, fehlende Heilung und Ausbildung einer 
Pseudarthrose (s. Abb. 2c im Anhang) 
 
Typ V: Dysplasie der Fibula - hier kann sich eine Pseudarthrose der Fibula oder von Fibula 
und Tibia ausbilden (s. Abb. 2d im Anhang) 
 
Typ VI: Intraossäre Fibrome oder Schwannome im Bereich der distalen Tibia. Diese können 
eine pathologische Fraktur mit Ausbildung einer Pseudarthrose hervorrufen (s. Abb. 2g im 
Anhang) 
 
 
H. H. Murray u. W. W. Lovell (1982): 
 
Typ 1: Der „typische“ CCSD-Patient, mit anteriorer oder lateraler Beugung der Tibia; der 
Markkanal ist im veränderten Segment sklerosiert oder obliteriert, im Scheitelpunkt der 
Krümmung ist die Tibia häufig sanduhrartig verengt und weist mitunter zystische Defekte auf, 
in manchen Fällen kann sich zuerst eine Pseudarthrose der Fibula entwickeln, bevor die 
Tibia frakturiert. Diese Summe von Merkmalen wird als das so genannte Präfrakturstadium 
bezeichnet. Es folgt in der Regel die Entwicklung einer Unterschenkelpseudarthrose noch 
vor dem achten Lebensjahr mit rascher Resorption von eingebrachtem Knochen und 
schlechter Prognose. 
 
Typ 2: Patienten, deren Unterschenkel erstmals nach dem achten Lebensjahr eine 
pathologische Fraktur aufweisen und vorher kein Präfrakturstadium zeigten. Es zeigt sich 
außerdem nicht der aggressiv-resorptive Charakter des Gewebes gegenüber Knochen- oder 
Spongiosaplastiken, was ein gutes Ansprechen auf diese Therapieformen und ein gutes 
Endergebnis zur Folge hatte. 
 
Typ 3: Diejenigen Patienten, welche erstmals mit einem typischen Präfrakturstadium 
vorstellig wurden, bei denen es jedoch aufgrund konsequenter Schienung nie zu einer 
Fraktur kam. Auch diese Patienten hatten ein zufrieden stellendes Endresultat 
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A. H. Crawford (1986): 
 
Typ I: Antekurvation der Tibia mit erhöhter kortikaler Dichte aber normalem Markkanal (s. 
Abb. 2a im Anhang) 
 
Typ II: Antekurvation mit erheblicher Sklerosierung und fehlender Durchgängigkeit des 
Markkanals (s. Abb. 2c im Anhang) 
 
Typ III: Antekurvation der Tibia mit zystischer Läsion oder „Präfraktur“ (s. Abb. 2b im 
Anhang) 
 
Typ IV: Antekurvation mit bestehender Fraktur und Pseudarthrose, welche gewöhnlich Tibia 
und Fibula betrifft (s. Abb. 2e im Anhang) 
 
Tabelle I (s. Anhang) zeigt einen Überblick über die drei gebräuchlichsten Klassifikationen 
sowie das radiologische Erscheinungsbild der häufigsten Typen 
 
2.6. ÄTIOLOGIE UND PATHOGENESE 
 
Zu diesem Thema finden sich nur spärliche Hinweise in der Literatur. Auf die überzufällig 
häufige Koinzidenz des CCSD mit einer Neurofibromatose oder fibrösen Dysplasie wurde in 
Kap. 2.3 eingegangen. Aegerter (1950) hielt es jedoch für falsch, einen CCSD als Resultat 
intraossärer Neurofibrome anzusehen, wie es beispielsweise Barber (1939), Green (1943) 
und Jacobs et al. (1949) taten. Aegerter (1950) gibt zu bedenken, dass dieser zunächst 
plausibel erscheinende Sachverhalt, nämlich eines destruierenden Neurofibroms innerhalb 
der Knochenmatrix, einer genauen Untersuchung nicht standhält. Nach einer Untersuchung 
von Gewebeproben der Neurofibromatose, der fibrösen Dysplasie und des CCSD kam 
Aegerter (1950) zu dem Ergebnis, dass Nervenfasern zwar durch die Kompakta des 
Knochens hindurch laufen können (DeSanto u. Burgess, 1940), es gäbe jedoch 
entscheidende Unterschiede im klinischen und radiologischen Erscheinungsbild, welche 
gegen die Theorie eines peripheren, im Knochen gelegenen Neurofibroms sprächen. Das 
radiologische Bild der Vorstadien der Pseudarthrose zeige nicht das typische Bild eines 
intraossären Tumorwachstums, welches bei Neurofibromen zu erwarten wäre. Es handele 
sich nicht um eine fokale Zerstörung, sondern offenbar um eine Wachstumsaberration mit 
dem Unvermögen, normalen Knochen zu produzieren und eine hamartomatöse Dysplasie in 
dem Versuch, Mengen von Weichgewebe zu produzieren, um das Fehlen fester Substanz 
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auszugleichen. Selbst wenn dieses Gewebe vollständig entfernt würde, zeichne sich diese 
Zone noch immer durch die eingeschränkte Fähigkeit aus, normalen Kallus auszubilden und 
den Knochendefekt zu heilen. Dieser Umstand, welcher später auch von Blauth und Falliner 
(1989) beschrieben wurde, wurde von Aegerter (1950) neben der Radiologie als ein weiterer 
Hinweis darauf gewertet, dass der pathologische Prozess weniger der einer Zerstörung von 
normalem Knochen ist, sondern der einer fehlerhaften Knochenbildung. Bei dieser These 
stützt sich Aegerter (1950) auch auf die Vermutung, dass die bei der Neurofibromatose 
auftretenden Metaplasien des Neuroektoderms auf einer Alteration der Neuralleiste während 
der Embryonalentwicklung beruhen, also ektodermalen Ursprungs sind. Das Bindegewebe, 
welches in Resektaten von CCSD Patienten gefunden wird, stammt jedoch nicht aus dem 
ektodermalen, sondern aus dem mesodermalen Keimblatt (Aegerter, 1950). Da in seinen 
histologischen Präparaten des CCSD jedoch nur Zellen des Bindegewebes, das heißt 
mesodermaler Herkunft nachzuweisen waren, geht Aegerter (1950) davon aus, dass diese 
Veränderungen sekundär, also als Folge einer Einschränkung der nervalen Versorgung des 
entsprechenden Bereichs auftreten. Nach Aegerter (1950) handelt es sich also beim CCSD 
um eine embryonale Veränderung der Nervenanlage, welche über eine veränderte 
Innervation der Extremität wiederum Metaplasien des Bindegewebes nach sich zieht. Da 
sich die untere Extremität in der 5. Schwangerschaftswoche zu entwickeln beginnt, postuliert 
Aegerter (1950), dass schon zu diesem Zeitpunkt eine solche Nervenschädigung vorliegen 
müsse. 
Wie Aegerter kommt auch Boyd (1958) zu dem Ergebnis, dass intra- oder extraossäre 
Neurofibrome nicht die Ursache der Frakturen sind, da sich diese nur in zwei Fällen der ihm 
zugänglichen Literatur nachweisen ließen. Er unterstützt ausdrücklich Aegerters Theorien 
bezüglich einer Fehlentwicklung der mesodermalen Strukturen in der fünften 
Schwangerschaftswoche aufgrund einer Veränderung der nervalen Innervation im 
betroffenen Bein. Eine solche, lokale Alteration der Nervenbahn würde auch das fast 
ausschließlich einseitige Auftreten des CCSD erklären (Boyd, 1958). Gordon (1976) konnte 
jedoch später einzelne Neurofibrome bzw. Neurilemmome im Knochen nachweisen. 
Während einige Zeitgenossen Aegerters beim CCSD bisweilen sogar von einer 
Neurofibromatose des Knochens sprachen (Friedman, 1944), stellten andere 
histopathologische Veränderungen des Weichgewebes vollkommen in den Hintergrund und 
machten ausschließlich mechanische Faktoren, wie etwa übermäßigen Zug der 
Wadenmuskulatur, für die Entstehung und Persistenz der Pseudarthrose verantwortlich 
(McFarland, 1940; Charnley, 1956). 
Neuere Untersuchungen greifen dieses Thema jedoch wieder auf und beschreiben das 
Wachstum „Neurofibromatose ähnlichen“ Gewebes entweder im Knochengewebe selbst 
oder im Periost (Ippolito et al., 2000). Diese „Osteofibromatose“ repräsentiere die skelettale 
Manifestation einer Neurofibromatose, entweder im Rahmen des voll ausgeprägten 
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Syndroms (Patienten mit bekannter NF 1) oder als isolierte Läsion (Patienten ohne NF 1 
bzw. bisher nicht erkannter Erkrankung). Ippolito et al. (2000) beschreiben keine Zellen 
neuronalen Ursprungs im Untersuchungsmaterial und auch Hefti et al. (2000) betonen, dass 
sich diese in den Läsionen des CCSD nicht nachweisen lassen. 
Andere Theorien wurden häufig nur kurz diskutiert, wie zum Beispiel externe Traumata 
während der Embryonalentwicklung (Freund, 1936). Boyd (1958) widerspricht dieser These, 
indem er feststellt, dass der Fetus und die Amnionflüssigkeit annähernd dieselbe spezifische 
Dichte haben und es schwer vorstellbar erscheine, dass äußerliche Gewalt eine lokale 
Verletzung dieser Art hervorrufen könne. Boyd (1958) geht auch auf andere Ansätze, wie 
endokrine Anomalien ein. Die Tatsache, dass bei Hühnerembryonen mittels Injektion von 
Insulin CCSD-ähnliche Störungen hervorgerufen werden können (Duraiswami, 1950), 
rechtfertige nicht die Annahme, dass es sich beim humanen CCSD ebenfalls um eine 
Stoffwechselstörung handelt. Diese Schlussfolgerung sei deshalb abzulehnen, da bei den 
menschlichen Patienten erstens keine solchen Stoffwechselstörungen nachgewiesen werden 
konnten und die Läsionen der Versuchstiere außerdem immer bilateral auftraten. Letzteres 
stehe im krassen Gegensatz zur Situation beim Menschen, wo ein beiderseitiger CCSD nur 
in maximal 4,5 % der Fälle bestehe (Camurati, 1930). Eine intramedulläre 
Durchblutungsstörung im Bereich der Aa. nutriciae tibiae (Codivilla, 1906; Hendersen, 1928) 
kann nach Boyds (1958) Ansicht auch nicht verantwortlich sein, da die Erfahrungen mit 
Marknägeln zeigten, dass eine Unterbrechung der intraossären Blutversorgung, wie sie bei 
der IM-Nagelung zweifellos auftreten, keinen Einfluss auf die Durchblutung des Periosts und 
des äußeren Kortikalisdrittels hat (Boyd, 1958). 
Ein erster Versuch, die periostale Fibrose als ursächlichen Faktor für die Schädigung des 
Knochens experimentell zu überprüfen wurde zunächst von Kullmann u. Wouters (1972) und 
später von Wright und Mitarbeitern im Jahre 1991 beschrieben. Kullmann und Wouters 
(1972) legten Zellophanstreifen um die Tibiadiaphyse von jungen Ratten und konnten 
zeigen, dass sich Knochendefekte bildeten, welche radiologisch und histologisch dem CCSD 
beim Menschen ähnelten. Wright et al. (1991) gingen ähnlich vor. Da dieser Versuch einen 
wichtigen Mechanismus in der Pathogenese des CCSD untersucht, wird er im Folgenden 
näher erläutert: Im Rahmen des Experiments wurde jungen Hasen eine Manschette aus 
Marlex® Mash, einem synthetischen Netzgewebe, um die Tibia gelegt und in der 
Versuchsgruppe fest verschnürt, während sie in der Kontrollgruppe nur locker angelegt 
wurde. Man stellte fest, dass die Tibiae der Versuchsgruppe nach kurzer Zeit pathologische 
Veränderungen wie Verschmälerung der Diaphyse, Frakturen, sowie sklerotische und 
zystische Veränderungen aufwiesen. Spontane und experimentell herbeigeführte Frakturen 
heilten nicht, solange die Manschette den Knochen fest umschloss, wurde sie gelockert, kam 
es zu spontaner Heilung. Bei der Kontrollgruppe fand sich einzig eine Verdickung der 
Kortikalis, auf welche nicht näher eingegangen wird. Die Autoren schlossen daraus, dass 
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das feste, fibrös veränderte Periost, welches makroskopisch und histologisch im Bereich 
eines CCSD zu finden ist, durchaus im ursächlichen Zusammenhang mit der 
Pseudarthrosenentstehung stehen könne und nicht als sekundäre Proliferation anzusehen 
sei. Als Äquivalent der Marlex®-Manschette stelle es ein unüberwindbares Hindernis für das 
apositionelle Wachstum der Diaphyse dar und führe letztlich zu den oben beschriebenen 
Veränderungen. Die Konsequenz sei die radikale Ausräumung jeglichen veränderten 
Bindegewebes bei der operativen Therapie des CCSD (Wright et al., 1991). 
Schon Codivilla (1906) hatte empfohlen, das fibrotisch veränderte Periost zu entfernen und 
durch ein autologes Periosttransplantat zu ersetzen. Die Periosttransplantation wurde jedoch 
im Laufe der Zeit nicht mehr aufgegriffen, ohne dass es hierfür einen erkennbaren Grund 
gäbe. Bis in die neunziger Jahre hinein wurde darüber diskutiert, ob der verdickte 
Periostmantel um die Pseudarthrose herum im Rahmen der Therapie entfernt werden soll. 
Für nicht erforderlich hielten dies verständlicherweise die Vertreter einer konservativen 
Therapie (Bassett et al., 1977 u. 1991; Sutcliffe u. Goldberg, 1982), aber auch diejenigen, 
welche zum Beispiel mit dem Fixateur externe eine geschlossene Kompression durchführen 
(Plawecki, 1990; Paley, 1992). Von einigen Autoren wird dieser Aspekt gar nicht erwähnt 
(Sofield, 1971; Bitan et al., 1987; Umber et al., 1982; Younge u. Arford, 1991). Mittlerweile 
hat sich die Forderung nach radikaler Resektion des veränderten Gewebes jedoch 
weitgehend etabliert (Pho et al., 1985; Gordon et al., 1986; Blauth u. Falliner, 1989; Dormans 
et al., 1990; Weiland et al., 1990; Manoylovic et al., 1991; Coleman u. Coleman, 1994; 
Zumiotti u. Ferreira, 1994; Grill et al., 2000; Joseph u. Mathew, 2000; Romanus et al., 2000). 
 
2.7. RADIOLOGIE 
 
Konventionelle Radiologie: Das nativradiologische Erscheinungsbild des CCSD ist äußerst 
vielschichtig. Andersen (1973) beschreibt vier radiologische Gruppen. In der ersten zeigte 
sich eine Antekurvations- und Varusfehlstellung im distalen Drittel von Tibia und Fibula mit 
einer „sanduhrartigen“ Einengung der Diaphyse im Sinne einer segmentalen Dysplasie in 
diesem Bereich (dysplastischer Typ n. Andersen, 1973 – s. Abb. 2e im Anhang). In der 
zweiten Gruppe fand sich eine deutliche Antekurvation der beiden Unterschenkelknochen, 
wobei diese weiter proximal lokalisiert war und die Knochen keine diaphysäre Taillierung 
zeigten (Klumpfuß-Typ n. Andersen, 1973 – s. Abb. 2a im Anhang). Bei einer dritten Form, 
dem zystischen Typ (s. Abb. 2b im Anhang), zeigte sich nur eine leichte Antekurvations- und 
keine oder nur eine leichte Varusfehlstellung in Verbindung mit zystischen Veränderungen 
des Knochens. Charakteristisch für einen CCSD vom sklerotischen Typ (n. Andersen, 1973 – 
s. Abb. 2c im Anhang) war eine Antekurvation der gesamten Tibia mit leichter 
Varusfehlstellung. 
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Eine häufig erwähnte radiologische Erscheinung ist das so genannte Präfrakturstadium (s. 
Abb. 3 im Anhang), in welchem die Tibia und oft auch die Fibula eine deutliche 
Antekurvationsfehlstellung mit häufig assoziierter Varusfehlstellung aufweisen, ohne jedoch 
bereits frakturiert zu sein (Aegerter, 1950; Murray u. Lovell, 1982). Andere Autoren schreiben 
von sanduhrartigen Taillierungen der Diaphyse oder des Markkanals, sowie zystischen oder 
sklerotischen Veränderungen, mit typischer Lokalisation am Übergang vom mittleren zum 
distalen Tibiadrittel (Boyd, 1982; Roach et al., 1993; Hefti et al., 2000). Beim Vollbild des 
CCSD zeigt das Röntgenbild typischerweise eine atrophe Pseudarthrose, die Frakturenden 
sind spitz zulaufend und sklerosiert (Boyd, 1958; Keret et al., 2000). 
Alle Autoren beschreiben die Lokalisation der Pseudarthrose in der überwiegenden Mehrzahl 
der Fälle am Übergang vom mittleren zum distalen Drittel des Unterschenkels. Nur in etwa 
2% war das proximale Drittel betroffen (Andersen, 1973). 
 
Kernspintomografie: Neuere Untersuchungen befassen sich auch mit dem 
kernspintomografischen Erscheinungsbild des CCSD. So fanden Mahnken et al. (2001a und 
2001b) in einem Kollektiv von fünf Patienten in allen Fällen die bekannte anterolaterale 
Krümmung im mittleren oder distalen Tibiadrittel. Bei den Patienten mit einer Typ-I-
Pseudarthrose (n. Crawford, 1986) erschien die Pseudarthrosenregion selbst hyperintens in 
den Fettsuppressions- und T2-gewichteten Sequenzen, während sie in den T1-gewichteten 
Sequenzen eher hypointens zur Darstellung kam. Ähnlich verhielt es sich mit dem 
Bindegewebe, welches unmittelbar an die Pseudarthrose angrenzte. In den Typ-II-
Pseudarthrosen war der Bereich der Pseudarthrose ebenfalls hyperintens in der T2-
Gewichtung und der Fettsuppression und hypointens in der T1-Gewichtung, während das 
umgebende Bindegewebe keine pathologischen MR-Signale aufwies. Die Typ-III-
Pseudarthrose erschien als hyperintense Intraossäre Läsion in den T1- und T2-gewichteten 
Schichten. Diese Läsion entsprach histologisch knorpeligem Gewebe mit insuffizienter 
Ossifikation. Die Typ-IV-Pseudarthrose wies kernspintomografisch eine deutliche 
Unterbrechung der knöchernen Kontinuität auf. In den T1-gewichteten Aufnahmen war der 
angrenzende Knochen hypointens, verdünnt und sklerotisch. Auch die Pseudarthrose selbst 
erschien hier hypointens, wobei sich das Signal nach Applikation von Gadolinium jedoch 
verstärkte. Das Periost in der Pseudarthrosenregion kam in allen Fällen als verdickte 
Bindegewebsschicht mit hyperintensem Signal in der Fettsuppression und der T1-
gewichteten, Kontrasmittel verstärkten Aufnahmetechnik zur Darstellung. In den vier Fällen 
mit zusätzlicher Pseudarthrose der Fibula war diese in der Fettsuppression und T2-
Gewichtung hyperintens, während das interponierte Bindegewebe in der T1-Gewichtung 
hypointens erschien und nach Kontrastmittelgabe eine Signalverstärkung aufwies. Insgesamt 
brachte die Kernspintomografie die typischen morphologischen Veränderungen des CCSD 
klar zur Darstellung. Die Befunde korrelierten ebenfalls mit den pathologischen 
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Veränderungen, welche in konventionellen Röntgenaufnahmen erkennbar waren, gaben die 
Morphologie der Pseudarthrose und des umgebenden Gewebes jedoch deutlich besser 
wieder. (Beispiele s. Abb. 4a/b im Anhang) 
 
2.8. PATHOLOGISCHE ANATOMIE 
 
Bei mit Neurofibromatose assoziiertem CCSD ließen sich bisher nur selten Zellen von 
Nervengewebe im Pseudarthrosenresektat nachweisen (Farmer, 1952; Boyd, 1982; Wright 
et al., 1991). Boyd (1982) und Blauth und Falliner (1989) untersuchten das Periost mit Hilfe 
der Elektronenmikroskopie und Enzymhistologie und beschreiben Befunde, welche wegen 
ihres Reichtums an Fibrozyten kaum von denen eines M. Dupuytren zu unterscheiden seien. 
Blauth und Falliner (1989) beschreiben außerdem so genannte Myofibroblasten, in deren 
Nachbarschaft verstärkt Knochenresorption stattfand. Auf die Definition von Myofibroblasten 
wird durch die Autoren ebenso wenig eingegangen, wie auf deren Herkunft. Ippolito et al. 
(2000) berichten als Hauptcharakteristikum der Pseudarthrosezone über das Wachstum sehr 
zellreichen „Fibromatose ähnlichen“ Gewebes. Beim dysplastischen Typ finde sich dieses 
Gewebe in erster Linie im Periost, beim zystischen Typ innerhalb der lyrischen Areale. 
Außerdem wird ein gemischter Typ beschrieben, wo dieses Gewebe sowohl im Knochen, als 
auch im Periost nachweisbar war. Bemerkenswert ist hierbei, dass dieses Gewebe bei allen 
Patienten gefunden wurde und zwar unabhängig davon, ob diese bekanntermaßen eine 
generalisierte Neurofibromatose aufwiesen oder nicht. Lediglich ein Artikel geht näher auf die 
Ergebnisse immunhistochemischer Untersuchungen ein (Lei et al., 1998). Die Autoren 
beschreiben ein größeres Verhältnis von Kollagen Typ III zu Typ I sowie einen deutlich 
erhöhten Nachweis von PCNA (Proliferating Cell Nuclear Antigen) im Vergleich zu 
posttraumatischen Pseudarthrosen. Während in Gewebeproben aus 
Neurofibromatosetumoren, deren genaue Dignität nicht weiter erläutert wird, ein deutlich 
positiver Nachweis der neuronalen Antigene NF 200 und S 100 erbracht werden konnte, 
waren diese Antigene in den CCSD-Läsionen nur in geringem Ausmaß nachweisbar, woraus 
die Autoren schließen, dass der CCSD keinen direkten Zusammenhang mit der NF habe, 
sondern eher eine tumorähnliche Pathologie aufweise (Lei et al., 1998). Siehe hierzu auch 
Kap. 4.3. 
Chen und Mitarbeiter (1979) beschreiben die Pseudarthrose selbst als wenig differenziertes 
Knochengewebe mit gesteigertem Umsatz im Sinne eines vermehrten An- und Abbaus von 
Knochen. Sie fanden zwischen normalem Knochen und Pseudarthrosenzentrum drei 
verschiedene Zonen: nahe dem gesunden Knochen lag zunächst osteoides Gewebe mit 
inkompletter Osteogenese, es folgte ein Mosaik aus gesundem und dysplastischem 
Knorpelgewebe; pseudarthrosennah fand sich Gewebe, welches einer fibrösen Dysplasie 
oder Neurofibromatose entsprach (Chen et al., 1979; Ippolito et al., 2000). Auf eine nähere 
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Differenzierung der letztgenannten Gewebe wird nicht eingegangen. Boyd und Sage (1958) 
beschreiben in ihren Präparaten dichtes, sklerotisches Knochen- und hyalines 
Knorpelgewebe, welches von dichtem zellreichem Bindegewebe umgeben war. Des 
Weiteren fanden Boyd und Sage (1958) im Bereich der Pseudarthrose selbst einen 
irregulären Übergang von osteoklastischer und osteoblastischer Aktivität, welcher abrupt in 
heterogenem Knorpelgewebe enden würde, leider wird die genaue Lokalisation dieser 
Befunde nicht erwähnt. Im Frakturspalt selbst befinde sich in der Regel sehr dichtes 
faseriges Gewebe, welches knorpelige Metaplasien aber auch muzinöse Veränderungen 
zeige. 
Boyd (1982) beschreibt beim Typ II (n. Boyd, 1982) "dichtes, sehr zellreiches, fibröses 
Bindegewebe, die Knochentrabekel endeten abrupt in sehr zellreichem fibrösem Gewebe; 
besonders ins Auge fallende osteoklastische Aktivität; die Osteoklasten überwogen in ihrer 
Anzahl bei weitem die Osteoblasten und waren palisadenförmig angeordnet.“ Beim Typ III n. 
Boyd (1982) zeigte das histologische Bild umschriebene Massen sehr zellreichen 
Bindegewebes und ein Muster von Knochenfragmenten welche an eine fibröse Dysplasie 
erinnerten. Boyd (1982) verweist auf Johnson (1972), welcher fibrös verändertes Periost 
beschrieb, von dem aus die osteoklastische Aktivität auszugehen schien und auf McElvenny 
(1949), der im Periostmantel eine fokal chronische Entzündung des kollagenen 
Bindegewebes sah. Typ V (n. Boyd, 1982) war histologisch dem Typ II ähnlich, Typ IV zeigte 
kein spezifisches Bild. 
Im Rahmen der EPOS Studie wurden histologische Daten von 192 Fällen ausgewertet. 
Hiervon zeigten 45% unspezifische Veränderungen, 39% wiesen die histologischen Zeichen 
einer Neurofibromatose auf und 16% wurden histologisch der fibrösen Dysplasie zugeordnet 
(Hefti et al., 2000). Die genaue Herkunft der für die Histologie entnommenen Proben wird 
leider nicht erwähnt, so dass offen bleiben muss, ob sich hier neurofibromatosetypisches 
Gewebe direkt in der Pseudarthrosenregion nachweisen ließ. 
 
2.9. GENETIK 
 
Der genetische Defekt, welcher für den M. von Recklinghausen (NF 1) verantwortlich ist, 
konnte auf Chromosom 17 lokalisiert werden (Mautner et al., 1995; Stogmann, 1995). 
Hierbei ist die Inzidenz zur Hälfte auf autosomal dominante Vererbung und zur anderen 
Hälfte auf Neumutationen zurückzuführen (Mautner et al., 1995). Mit einer Inzidenz von 
1/3000 ist die NF 1 eine der häufigsten Erbkrankheiten und die häufigste spontane de novo 
Mutation des Menschen überhaupt. Eine genetische Ursache für den CCSD als eigenes 
Krankheitsbild ist nicht beschrieben. In der Literatur zu CCSD finden sich nur drei Fälle von 
familiärer Häufung. In einem Fall hatte der Patient selbst, sowie eine Tante und ein Onkel 
mütterlicherseits eine Pseudarthrose der Tibia, es gab zudem ein weiteres Familienmitglied, 
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welches mit beidseitiger Tibia antecurvata und Markraumzysten zur Welt kam (Roach et al., 
1993). Im zweiten Fall werden Mutter und Tochter mit congenitaler Pseudarthrose der Ulna 
bei Neurofibromatose beschrieben. Die eineiige Zwillingsschwester der Tochter wies keine 
Pseudarthrose auf, der Onkel der Mutter hatte einen CCSD. Diese Konstellation offenbart 
nach Ansicht der Autoren ein komplexes, variables genetisches Vererbungsmuster von 
neurofibromatosebedingten Pseudarthrosen (Craigen u. Clarke, 1995). Im dritten Fall 
schließlich wird von einem familiären Symptomenkomplex aus congenitaler Tibia curvata, 
Fibulahypoplasie und Pectus excavatum berichtet. Für diesen Symptomenkomplex wurde 
ein autosomal dominanter Erbgang nachgewiesen (Beals u. Fraser, 1976). 
Boyd (1958) berichtet von einer CCSD-Patientin, deren Zwillingsschwester vollkommen 
gesund war, die Patientin und deren Vater jedoch typische Zeichen einer NF 1 aufwiesen. Es 
wird nicht erwähnt, ob es sich um ein- oder zweieiige Zwillinge handelte. Gehäuft treten im 
Zusammenhang mit dem CCSD auch andere congenitale Fehlbildungen auf, wie 
Polydaktylien einer nicht beteiligten Extremität (Roach et al., 1993), congenitale 
Pseudarthrose der Ulna (Murray u. Lovell, 1982) und kontralateraler Klumpfuß (Andersen, 
1976). 
2.10. THERAPIEFORMEN 
 
Die Therapie der congenitalen Tibiapseudarthrose ist der am häufigsten kontrovers 
diskutierte Aspekt dieser Erkrankung. Die außerordentliche Schwierigkeit, einen CCSD zur 
Ausheilung zu bringen, erkannte schon Paget (1891), als er drei Fälle von 
Unterschenkelpseudarthrosen beschrieb, welche sich durch fehlende Heilungstendenz 
auszeichneten und alle mit einer Amputation endeten. Alle damals bekannten Therapien wie 
Immobilisation, Fixation, Resektion der Frakturenden und Drahtung brachten keinen Erfolg. 
Der Begriff „Drahtung“ (engl. „wiring“) wird von Paget nicht näher erläutert. Noch vierzig 
Jahre später, im Jahre 1930 war die Amputation des betroffenen Unterschenkels das 
häufigste Ergebnis einer langwierigen Therapie (Van Nes, 1966). Boyd und Sage (1958) 
fanden in der gesamten englischen Literatur 91 Fälle von CCSD. An diesen wurden 23 
verschiedene Behandlungsmethoden durchgeführt. 
Im Folgenden werden die wichtigsten Therapieformen erläutert. 
 
2.10.1. Überbrückungsplastik (McFarland, 1940) 
 
(s. Abb. 5 im Anhang) 
Ein erster viel versprechender Ansatz zeigte sich im Jahre 1936 durch McFarland, worüber 
dieser 1940 veröffentlichte und mit dessen Methode erstmals nennenswerte Erfolge erzielt 
werden konnten. Bei dem von McFarland entwickelten so genannten „Bypass-Graft“, einer 
Überbrückungsplastik, wurde die Pseudarthrose in situ belassen und dorsal mit einem 
massiven kortiko-spongiösen Span der kontralateralen Tibia überbrückt, welcher proximal 
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und distal des Falschgelenks in die Tibia eingefalzt wurde. Die unter Umständen erhebliche 
Antekurvation des Knochens wurde belassen und der eingebrachte Span wirkte als 
Lastaufnehmer in axialer Richtung, wodurch sich eine Entlastung im Pseudarthrosenbereich 
ergab. Der Span heilte ein und die Fehlstellung im Unterschenkel korrigierte sich in einigen 
Fällen spontan (McFarland, 1940). Die Verkürzung des betroffenen Unterschenkels blieb 
allerdings unbehandelt, was Kritik an dieser Methode hervorrief (Charnley, 1956). Bis 1950 
wurden sieben von neun Patienten (78%) erfolgreich mit dieser Technik behandelt 
(McFarland, 1951). 
 
2.10.2. Duale Knochenspanplastik (Boyd, 1941) 
 
(s. Abb. 6 im Anhang) 
Die etwa zur gleichen Zeit wie der Bypass-Graft entwickelte und 1941 von Boyd 
beschriebene duale Knochenanlagerung bestand in der Einbringung zweier kräftiger kortiko-
spongiöser Knochenspäne an gegenüberliegenden Seiten der Pseudarthrose und ihrer 
Fixation mit Schrauben, wobei der eine Span als Widerlager für die Schraubengewinde 
diente. Nach Boyd (1941) verspreche diese Methode allerdings nur dann Erfolg, wenn das 
distale Fragment lang genug sei, um mit Schrauben fixiert werden zu können. Boyd berichtet 
1958 über gute und befriedigende Ergebnisse in 6 von 7 Fällen (86%). Diese Methode wurde 
von McFarland (1951) abgelehnt, weil dieser seine eigene Methode für Erfolg 
versprechender hielt, sie fand jedoch bis in die neunziger Jahre auch Befürworter (Charnley, 
1956; Bassett u. Schink-Ascani, 1991). 
 
2.10.3. Mehrzeitige Weichteil - / Knochentransplantation (Farmer, 1952) 
 
(s. Abb. 7 im Anhang) 
1952 wurde von Farmer eine Methode wieder entdeckt und modifiziert, die schon zu Beginn 
dieses Jahrhunderts von europäischen Chirurgen wie Reichel (1903), Codivilla (1907) und 
Gasné (1907) beschrieben wurde. In einem fünfzeitigen so genannten Cross-leg Verfahren 
wurde zunächst ein Weichteillappen aus dem gesunden Unterschenkel von antero-lateral 
nach medial geschwenkt. Die gesunde Tibia wurde auf drei Fünftel ihrer Länge halbiert und, 
am Periost hängend, ebenfalls nach medial aufgeklappt. Ein weiter dorsal und spiegelbildlich 
geschnittener Lappen wurde auf dem pseudarthrotischen Unterschenkel eröffnet, die Haut 
mit subkutanem Gewebe nach anterior geschwenkt und die Nähte auf beiden Seiten 
zunächst wieder verschlossen. Zehn Tage später wurden diese wieder eröffnet, das Periost, 
welches den gesunden Tibiaspan medial noch mit dem Restknochen verband durchtrennt 
und der Lappen noch weiter nach medial geschwenkt. Auf der anderen Seite wurde der 
Weichteillappen ebenfalls noch weiter nach anterior frei präpariert. Nach weiteren zehn 
Tagen wurde die Wunde wiederum eröffnet, die Pseudarthrose samt der umgebenden 
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Weichteile reseziert und die Schwenklappen auf das jeweils andere Bein übertragen, wobei 
der so gewonnene, vaskularisierte Tibiaspan so nah wie möglich dem proximalen 
Resektionsende der pseudarthrotischen Tibia angelagert wurde. Die so miteinander 
verbundenen Beine wurden im Gips ruhig gestellt und nach drei Wochen getrennt. Zu 
diesem Zeitpunkt war es proximal schon zu einer knöchernen Überbrückung des Tibiaspans 
mit dem cranialen Resektionsende der Tibia gekommen. War diese Verbindung fest genug, 
wurden im fünften Schritt auch die distal gelegenen Enden des Spans und der Tibia mit Hilfe 
eines Drahts fixiert. Farmer (1952) unterstrich den potentiellen Erfolg dieser Methode, 
räumte jedoch ein, dass es aufgrund der Operationstechnik in keinem Fall möglich war, auch 
die distalen Knochen-/Transplantatenden sofort anzunähern, was zu einer verzögerten und 
schwierigen Heilung in diesem Bereich führte. Insgesamt führte die Therapie in allen drei 
Fällen zu einer Heilung, dies jedoch erst nach entsprechender sekundärer Osteosynthese 
der distalen Anteile, welche in einem Fall zweimal notwendig war. Aus diesem Grund und 
weil nur einer der drei Patienten ohne weitere Operationen zu einem zufrieden stellenden 
Resultat gelangte, konnte Farmer die Methode in der so vorgestellten Form nicht empfehlen. 
Der Ansatz sei jedoch richtig und allein die Art und Weise der Durchführung noch 
verbesserungswürdig (Farmer, 1952). LeMesurier (1952) und Moore (1952), äußerten sich 
sehr hoffnungsvoll bezüglich des Prinzips, welches dieser Methode zugrunde lag und 
empfahlen, diese Methode weiter zu verbessern. 
 
2.10.4. Intramedulläre Fixation (Charnley, 1956) 
 
(s. Abb. 8a/b im Anhang) 
1956 berichtete Charnley von zwei Fällen, welche von ihm mit Hilfe eines kräftigen 
intramedullär eingebrachten Steinmann-Nagels erfolgreich behandelt wurden. Um dem 
Beugungsstress der Wadenmuskulatur, welcher die Hauptursache für die Persistenz der 
Pseudarthrose sei (Charnley, 1956; McFarland, 1940) entgegenzuwirken, müsse man diesen 
durch rigide Fixierung des Falschgelenks überwinden, was nur durch IM-Fixation der Tibia 
einschließlich des Sprunggelenks möglich sei. Zu dieser Methode gehörte deshalb in der 
Regel eine Achillotenotomie, um einer erneuten Antekurvation durch den 
„Bogensehneneffekt“ der Wadenmuskulatur vorzubeugen. Des Weiteren erfolgte in den 
beschriebenen zwei Fällen die Anlagerung von osteo-periostalen „Knochenchips“, welche 
aus der kontralateralen Tibia gewonnen wurden. Charnley (1956) betont, dass die Vorteile 
seiner Methode nur zum Tragen kommen, wenn man bereit ist, eine Transfixation des 
Sprunggelenks durch den Talus mit den sich daraus ergebenden möglichen Komplikationen, 
also einer Arthrodese des oberen Sprunggelenkes zu akzeptieren, was jedoch im Vergleich 
zu dem Ergebnis einer geheilten Tibia durchaus hinnehmbar sei und bei seinen Patienten 
keinen Verlust an Lebensqualität zur Folge hatte. Um dieser Komplikation zu begegnen, 
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schlägt Charnley (1956) vor, den Nagel künftig ventral aus der distalen Tibia auszuleiten und 
ihn, unter Umgehung des oberen Sprunggelenks, im ventralen Calcaneus zu fixieren. Seine 
Methode habe gegenüber dem Bypass-Graft von McFarland (1940) den Vorteil, dass sie 
einen Teil der durch die Tibiakrümmung verlorenen Länge wiedergewinne und somit ein 
besseres funktionelles und kosmetisches Resultat erzielt werden könnte. Unter Hinweis auf 
die bekannte Tatsache, dass es auch nach radiologischer und klinischer Heilung gehäuft zu 
Refrakturen komme (Boyd, 1948) erwähnt Charnley einen weiteren Vorteil der IM-Fixation, 
nämlich die therapiebedingte, langfristige Schienung des Knochens durch den in situ 
belassenen Nagel (Charnley, 1956). 
In der Folgezeit wurde Charnleys (1956) Methode von vielen Therapeuten favorisiert und 
angewendet (Van Nes, 1966; Andersen, 1992; Bitan et al., 1987). Sofield (1971) modifizierte 
die Methode von Charnley, indem die Pseudarthrose reseziert und umgekehrt auf den Nagel 
„aufgefädelt“ wurde. Baker et al. (1992) erweiterten Charnleys Therapie durch einen 
implantierten, elektrischen Osteostimulator (s. Kap. 2.9.8). Die Transfixation des 
Sprunggelenks wurde bisweilen kritisiert, da die Gefährdung der distalen Wachstumsfuge 
durch den Nagel hoch und die Versteifung des Sprunggelenks eine häufige Folge sei (Blauth 
u. Falliner, 1989; Grill et al., 2000). Fern und Mitarbeiter (1990) beschreiben eine ähnliche 
Methode, wählten jedoch einen Extensionsmarknagel, welcher sich im Laufe des 
Wachstums verlängern und somit auch der wachsenden Tibia genügend interne Schienung 
bieten soll. Das Sprunggelenk wird hierbei nicht transfixiert und die Heilung soll in erster 
Linie von großen, angelagerten Knochenspänen ausgehen. Andere kamen ebenfalls zu dem 
Ergebnis, dass die Erfolgsquote größer sei, wenn das Sprunggelenk nicht einbezogen wurde 
(Andersen, 1976; Grill et al., 2000) und neuere Ergebnisanalysen mittels Ganganalyse 
gehen von einer deutlichen Einschränkung der Funktionalität des Sprunggelenks nach einer 
Transfixation durch den Nagel aus (Johnston et al., 1996). Es ist allerdings zu beachten, 
dass das Sprunggelenk auch im Falle einer alleinigen IM-Fixation der Tibia in bis zu 40% 
deutlich in seiner Funktion eingeschränkt ist (Grill et al., 2000). Heute nimmt die 
intramedulläre Nagelung mit und ohne Transfixation des Sprunggelenks ihren festen Platz 
unter den allgemein favorisierten Therapiekonzepten ein (Coleman, 1994 u. 1996, Joseph u. 
Mathew, 2000). 
 
2.10.5. Freie, gefäßgestielte Knochentransplantation (Chen et al., 1979) 
 
(s. Abb. 9a/b im Anhang) 
Es ist bekannt, dass zusätzliches, in den Pseudarthrosenbereich eingebrachtes, knöchernes 
Gewebe in Form von Spongiosa oder auch Compacta das Heilungspotential einer 
Osteosynthese deutlich verbessert (Grill et al., 2000). Diese Eigenschaft wird wiederum 
verbessert, wenn es über eine eigene Blutversorgung verfügt, also tatsächlich lebendes 
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Gewebe ist, welches an Ort und Stelle einheilen kann (Aegerter, 1950; Morrissy, 1982). Wird 
Spongiosa im Rahmen von Osteosynthesen in Gewebe eingebracht, erfolgt in den meisten 
Fällen die so genannte schleichende Substitution (engl.: „creeping substitution“). Hierbei 
sterben die Osteozyten des therapeutisch eingebrachten Knochens ab und werden ersetzt 
durch solche, welche entweder vom mittransplantierten Periost oder vom umgebenden 
Weichgewebe einwandern. Dieser Prozess ist abhängig von der Vaskularisation des 
umgebenden Gewebes und läuft umso besser ab, je besser das Gewebe durchblutet ist 
(Hagan u. Buncke, 1982). Da bei der Einbringung vitalen Knochens dieser Prozess 
umgangen wird und das Transplantat sogleich als vollwertiger Knochen zur Verfügung steht 
(Hagan u. Buncke, 1982; Dormans et al., 1990; Manoylovic et al., 1991), ist es nahe liegend, 
die Therapie des CCSD durch die gefäßgestielte Transplantation der ipsi- oder 
kontralateralen Fibula zu ergänzen. 
Mit den verbesserten Methoden der modernen Chirurgie und dem Aufkommen der 
mikrovaskulär anastomosierten, freien Knochentransplantation zu Beginn der siebziger Jahre 
(Ostrup u. Fredrickson, 1974; Taylor et al., 1975; McKee, 1971 u. 1978) ergaben sich neue 
Möglichkeiten, große Knochendefekte, wie sie auch bei des CCSD fast immer bestehen, zu 
überbrücken. Chen et al. (1979) beschrieben die Technik der Transplantation eines freien, 
gefäßgestielten Abschnitts der kontralateralen Fibula, erstmals im Rahmen der CCSD-
Therapie. Ein solches Fibulatransplantat war 1975 von Taylor und Mitarbeitern erstmals zur 
Rekonstruktion eines größeren Tibiadefekts angewandt worden und hat neben der 
Einbringung lebensfähigen Knochengewebes eine Reihe weiterer Vorteile: Durch die 
Möglichkeit, ein sehr langes Transplantat wählen zu können, ist es möglich, die 
Pseudarthrose großzügig zu resezieren und somit pathologisch verändertes Gewebe zu 
entfernen. Des Weiteren besteht die Möglichkeit, perioperativ durch ein Strecken der 
Weichteile das für den CCSD typische Beinlängendefizit zu reduzieren (Pho et al., 1985). 
Hinzu kommt, dass durch das häufig schnellere Einheilen und die spontane Hypertrophie 
des neuen Segments die Immobilisationszeit verkürzt und die damit verbundenen 
Komplikationen vermieden werden können (Gordon et al., 1986; Dormans et al., 1990; 
Manoylovic et al., 1991). Pho u. Levack (1986) schrieben, dass durch das eingebrachte 
Gewebe und dessen zusätzliche Gefäße nicht nur die Vaskularisierung der gesamten 
Region verbessert und die Pathologie des Krankheitsbildes entschärft werde, sondern 
zusätzlich die Wachstumsrate der distalen Tibiaepiphyse erhöht und eine eventuell 
bestehende Verkürzung vermindert würde. Diese Methode, welche als konsequente 
Weiterentwicklung der von Farmer (1952) beschriebenen, mehrzeitigen 
Knochentransplantation angesehen werden kann, ist seither vielfach durchgeführt und 
beschrieben worden (Usami et al., 1981; Pho et al., 1985; Pho u. Levack, 1986; Gordon et 
al., 1986; Dormans et al., 1990; Manoylovic et al., 1991; Simonis et al., 1991). Modifikationen 
dieser Methode durch Verwendung entweder einer Rippe (Hagan u. Buncke, 1982) oder 
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eines vaskularisierten Spans aus der Christa iliaca konnten sich nicht durchsetzen (Leung, 
1983). Eine weitere Methode nach ähnlichem Prinzip ist die Verwendung der ipsilateralen 
Fibula, welche an ihrer Blutversorgung gestielt transplantiert wird (Coleman u. Coleman, 
1994), mitunter wird dieses gleichseitige autologe Transplantat auch nicht an den 
proximalen, sondern an den distalen Vasa peronea gestielt, was einen inversen Blutfluss zur 
Folge hat und die Blutversorgung im distalen Unterschenkel verbessern soll (Pho et al., 
1986; Steffens u. Hong, 1993). 
Die Art der Fixierung des Grafts ist weniger vom Therapeuten, als von den lokalen 
Verhältnissen an den proximalen und distalen Tibiaenden abhängig. So kommen Kirschner-
Drähte (Dormans et al., 1990), Schrauben (Dormans et al., 1990; Bos et al., 1993), Platten 
(Lampe et al., 1996) und Fixateur externe (Bos et al., 1993) zum Einsatz. In vielen Fällen 
und vor allem an der proximalen Fusionsstelle war die Verbindung allein dadurch stabil, dass 
das Transplantat in die Markhöhle der Tibia eingeschoben wurde. Die Vitalität des Grafts 
wird postoperativ in der Regel durch Tc99m-Szintigraphie nachgewiesen (Pho et al., 1986; 
Zumiotti u. Ferreira, 1994). Eine andere Kontrollmethode ist die Mitverpflanzung eines Haut-
Weichteil-Lappens, welcher zur Deckung eines eventuell bestehenden Hautdefekts am 
betroffenen Unterschenkel eingebracht wird (Bos et al., 1993). Anhand der Durchblutung 
dieses Hautlappens kann der Zustand des gesamten Grafts leicht optisch beurteilt werden. 
Die Methode der freien, gefäßgestielten Knochentransplantate mit eigener Blutversorgung 
wurde schon 1982 von Boyd als Hoffnung für die zukünftige Therapie des CCSD bezeichnet, 
die Methode ist jedoch bis heute recht komplikationsreich und wird von vielen Autoren 
allenfalls als Ultima ratio angewendet, wenn der knöcherne Defekt erheblich ist, oder 
konventionelle Methoden versagen (Weiland et al., 1990; Simonis et al., 1991; Bassett u. 
Schink-Ascani, 1991; Bos et al., 1993). Zu den Schwierigkeiten zählt die Tatsache, dass eine 
mikrochirurgisch anastomosierte, freie Transplantation der kontralateralen Fibula nur vom 
geübten Therapeuten durchführbar ist und lange dauert, was ihre Anwendung auf wenige 
Zentren beschränkt (Romanus, 1996; Joseph u. Mathew, 2000). Aber auch prinzipbedingte 
Komplikationen und methodisch bedingte Nachteile werden kritisiert. Baker und Mitarbeiter 
(1992) führen hier zum Beispiel die langwierige und spezielle Nachbehandlung bezüglich 
Immobilisation, Krankengymnastik und Kontrolluntersuchungen, die Variabilität in der 
Hypertrophie des Transplantats und die Gefährdung des gesunden Unterschenkels durch die 
Fibulaentnahme an, ohne jedoch auf Fallzahlen zu verweisen. Durch die relativ schmale 
Fibula kann es zu Transplantatbrüchen kommen (Minami et al., 1993), Bos et al. (1993) 
berichten über Frakturen des Grafts und von verzögerter Einheilung der transplantierten 
Fibula wodurch eine erneute Operation notwendig werden kann. Die Entnahme der Fibula 
kann zudem zu einer progredienten Valgusfehlstellung des oberen Sprunggelenks auf der 
gesunden Seite führen, da durch die Fibularesektion eine instabile Malleolengabel 
resultieren kann (Manoylovic et al., 1991) hierfür gibt es in der Literatur jedoch keine Zahlen. 
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Dieser potentiellen Gefährdung des kontralateralen Sprunggelenks wird entweder dadurch 
zu begegnen versucht, dass auf der Spenderseite eine distale Synostose von Tibia und 
Fibularest vorgenommen wird (Gordon et al., 1986; Weiland et al., 1990; Manoylovic et al., 
1991; Zumiotti u. Ferreira, 1994), oder aber die ipsilaterale Fibula, sofern nicht auch 
pathologisch verändert, als Spender herangezogen wird, um den kontralateralen 
Unterschenkel nicht zu gefährden (Townsend, 1990; Uchida et al., 1991; Steffens u. Hong, 
1993; Coleman u. Coleman, 1994). Trotz der beschriebenen Komplikationen und dem hohen 
Schwierigkeitsgrad wird die mikrovaskulär anastomosierte, freie Knochentransplantation von 
einigen Autoren in schweren Fällen als Methode der Wahl auch beim jungen Patienten 
angesehen (Zumiotti u. Ferreira, 1994; Parsch u. Greulich, 1996; Lejman et al., 1996). 
 
2.10.6. Segment Transport mittels Fixateur externe (Ilizarov, 1969) 
 
(s. Abb. 10a-c im Anhang) 
Die zweite Methode, den Defekt der Tibia mit vaskularisiertem Knochen zu überbrücken, ist 
der Segment Transport (-Shift) im Ringfixateur externe (n. Ilizarov, 1969). Dieses, auf den 
ersten Blick völlig andere Konzept basiert auf der Möglichkeit, Röhrenknochen nach einer 
Kortikotomie mittels eines Fixateur externe langsam zu verschieben, ohne dessen 
Blutversorgung hierbei zu unterbrechen (Ilizarov 1969). Je nach knöcherner Situation wird 
der betroffene Knochen im Bereich der Kortikalis proximal oder distal des Defektes 
kortikotomiert und das entstandene freie Knochensegment mittels Kallusdistraktion um in der 
Regel 1 mm/Tag in den Bereich des Defekts verschoben. Bei Kontakt des Segments mit 
dem jenseits des Defekts gelegenen Knochenanteil ist für eine Konsolidierung, abhängig 
vom Befund, ein Anfrischen der Knochenenden und ggf. eine Spongiosaplastik notwendig. 
Auch diese Methode wird heute vielfach angewandt (Paley et al., 1990; Plawecki et al., 1992; 
Stefano et al., 1996; Huang u. Yip, 1997; Weber et al., 1997) und bietet zugleich die 
Möglichkeit, wenn gewünscht, den Unterschenkel im Anschluss an den Transport mittels 
weiterer Distraktion zu verlängern, um eine Beinlängendifferenz vollständig auszugleichen 
(Paley et al., 1992; Weber, 1998). Grundsätzliche ist der äußere vom inneren 
Segmenttransport zu unterscheiden, der innere Segmenttransport wiederum kann unterteilt 
werden in den Transport mit starren Drähten und den inneren Transport mit flexiblen Drähten 
und Umlenkrollen nach Weber (Weber, 1998; Weber et al. 1999; Weber et al., 2001). Auf 
diese verschiedenen Techniken wird in Kap. 3.9. genauer eingegangen. 
 
2.10.7. Andere Konzepte auf Basis des Fixateur externe 
 
(s. Abb. 11 im Anhang) 
Der Fixateur externe kommt auch in anderer Form zur Anwendung. Plawecki und Mitarbeiter 
(1990) zogen bei ihren drei Fällen das Prinzip der so genannten geschlossenen 
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Kompression (engl. „closed compression“) vor, sanierten also den Pseudarthrosenbereich 
nicht chirurgisch, sondern verwendeten den Ringfixateur als äußere Schienung und 
gegebenenfalls zur Achskorrektur um gleichzeitig eine Kompression der Pseudarthrose 
auszuüben; alle drei Fälle konnten zur Konsolidierung gebracht werden. Andere führen eine 
Resektion der Pseudarthrose durch, um in diesem Bereich unter temporärer Verkürzung zu 
komprimieren und anschließend oder simultan die proximale Tibia mittels Kallusdistraktion 
zu verlängern (Paley et al., 1992). Paley (1992) zeigte in einer Multicenter-Studie, dass die 
Variabilität bezüglich Anordnung des Apparates, akuter Verkürzung oder langsamer 
Annäherung der Fragmente nach Resektion und hinsichtlich der zeitlichen Abfolge der 
Schritte eine ausgesprochen vielfältige und individuell anzupassende Therapie ermöglichen. 
Ebenso variabel sind die Art und Weise, auf die eine Kompression im entsprechenden 
Bereich erzielt wird. So wurden in dieser Studie neben den oben beschriebenen 
Anordnungen außerdem Kompression unter Invagination des einen Fragments in das 
andere, sowie Seit-zu-Seit-Kompression aufgeführt. Choi et al. (1996) berichten über die 
Kombination mit intramedullär eingebrachten Nägeln, an denen die Segmente „aufgefädelt“ 
werden können, und welche zusätzliche interne Stabilität auch nach der Heilung 
gewährleisten. Aufgrund der Vielfalt der Verfahren ist eine exakte Vergleichbarkeit der 
Ergebnisse nicht möglich, da für jede Therapieform nur geringe Fallzahlen existieren oder 
erst gar keine konkreten Zahlen genannt werden. Die Verlängerung des Unterschenkels ist 
prinzipiell zu jedem Zeitpunkt der Therapie möglich; Stefano et al. (1996) führten erst nach 
erfolgter Fusion, welche durch eine Kompression nach Pseudarthrosenresektion unter akuter 
Verkürzung erzielt werden konnte, eine proximale Kallusdistraktion durch. Kristiansen et al. 
(1996) verlängerten im gleichen Zeitraum. Es wird hierbei nicht auf die Ausdehnung des 
Defekts eingegangen, welcher wie später gezeigt wird, die Therapieform mitbestimmt (s. 
Kap. 5.9). Bei der Literaturrecherche zum Thema Fixateurtherapie kommt man letztlich zu 
dem Ergebnis, dass kein Therapeut sich auf eine spezielle Methode beschränkt, sondern für 
jeden Fall eine eigene Wahl im Bezug auf Anordnung des Apparats und der Vorgehensweise 
trifft, was dieses Konzept sehr vielseitig macht. Die Komplikationen, wie Pin-Infektionen, 
frühzeitige Kalluskonsolidierung bei Verlängerung oder Frakturen im Kallusbereich machen 
allerdings die engmaschige, ambulante Kontrolle der Patienten notwendig (Kristiansen et al., 
1996). Des Weiteren erfordern Eingriffe dieser Art eine hohe therapeutische Erfahrung, wie 
sie nur in wenigen Zentren vorhanden sein dürfte (Rajacich et al., 1992). Nach Ansicht von 
Wilkins (1996) sind sehr junge Patienten wegen der fehlenden Compliance und der damit 
verbundenen Entlastung des Beins nicht für diese Therapie geeignet, da sich der Knochen 
schnell osteoporotisch verändert. Dies steht im Gegensatz zu den Erfahrungen von Weber 
(2002), welcher den Ilizarov-Apparat bei anderer Indikation bereits bei Kindern im erstem 
Lebensjahr angewendet hat, ohne über Probleme bezüglich der Patientencompliance zu 
berichten. Hierbei wird der Ringfixateur so konzipiert, dass eine sofortige Vollbelastung des 
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betroffenen Beines möglich ist, um eine Inaktivitätsatrophie von Knochen und Weichteilen zu 
verhindern (Weber, 2002). Auch die EPOS Multicenter-Studie kommt jedoch zu dem 
Ergebnis, dass es statistisch gesehen günstiger ist, die Ilizarov-Methode beim CCSD erst 
zwischen dem dritten und sechsten Lebensjahr anzuwenden, da dann mit höheren 
Heilungsraten und besserer Tolerierung durch die Patienten zu rechnen ist (Grill et al., 
2000). Welche Gründe für diese statistische Beobachtung verantwortlich zu machen sind, ist 
ungeklärt. Die durchschnittliche Rate knöcherner Fusionen im EPOS Kollektiv betrug mit 
dem Ilizarov-Fixateur 75,5%, nach Abschluss des Wachstums sogar 100% (Grill et al., 
2000), wobei hier sämtliche Therapieformen auf Basis des Ilizarov-Fixateurs 
zusammengezogen wurden. 
 
2.10.8. Pulsierende elektromagnetische Felder 
 
Neben den beschriebenen operativen Techniken etablierte sich zu Beginn der achtziger 
Jahre eine konservative Therapie, welche von Bassett und Mitarbeitern (1977) maßgeblich 
entwickelt wurde. Diese Methode beruht auf der in vitro beobachteten Tatsache, dass 
lebende Zellen unter der Einwirkung eines pulsierenden, elektromagnetischen Feldes, 
innerhalb eines relativ eng begrenzten Frequenz- und Amplitudenbereichs, große Mengen 
von Calcium in die Umgebung sezernieren (Bassett et al., 1977). Außerdem verbessere sich 
die vaskuläre Versorgung im betroffenen Gewebe (Rinsky et al., 1980). Hierdurch komme es 
unter anderem zu einer Stimulation, vielmehr jedoch zu einer Organisation der 
knochenbildenden Zellen im Bereich der Pseudarthrose, was deren Heilung fördere (Bassett 
et al., 1977). Auch Boyd (1982) äußerte sich hoffnungsvoll zu der Behandlung mit 
pulsierenden elektromagnetischen Feldern (PEMF), welche zu dieser Zeit vermehrt in der 
Literatur erschien. Die Methode funktionierte nach folgendem Prinzip: eine Kunststoff 
ummantelte Spule wurde außen am Unterschenkel um den in Frage kommenden Bezirk 
gelegt und an einen 110 Volt Quasi-Rechteck Wellengenerator angeschlossen. Hierdurch 
wurde im Gewebe ein mit der Netzspannung von 50 Hertz alternierendes Magnetfeld 
erzeugt, was nach Meinung der Autoren einen positiven Effekt auf die Heilung der 
Pseudarthrose hat. Das betroffene Bein wurde während der gesamten Dauer der 
Behandlung durch Gips oder Plastikschiene ruhig gestellt. Die Behandlung erfolgte auf 
ambulanter Basis für 12-16 Stunden am Tag über 3-6 Monate (Bassett et al., 1977; Bassett 
u. Schink-Ascani, 1991). 
Die Gruppe um Bassett (1977) bezeichnet ihre Methode als geeignet, leichtere Fälle von 
CCSD erfolgreich zu therapieren bzw. als adjuvante Therapie zu operativen Maßnahmen in 
schwereren Fällen. Die beschriebenen Erfolge ermutigten andere, diese Methode zu 
übernehmen (Sutcliffe u. Goldberg, 1982; Kort et al., 1982; Sharrard, 1984), oder 
weiterzuentwickeln, indem ein elektrischer Osteostimulator operativ in den 
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Pseudarthrosenbereich eingebracht wurde, nachdem dieser saniert und auf unterschiedliche 
Weise fixiert worden war (von Stazger u. Herbst, 1981; Patersen u. Simonis, 1985; s. Abb. 
12 im Anhang). Patersen und Simonis (1985) kamen zu dem Schluss, dass eine Resektion 
der Pseudarthrose, intramedulläre Fixation und Spongiosaanlagerung in Verbindung mit 
elektrischer Stimulation die beste Methode sei, um einen CCSD schnell zur Heilung zu 
bringen. Diese Variante konnte natürlich nicht mehr als konservativ bezeichnet werden, sie 
enthielt jedoch auch die PEMF Therapie. Nach Ansicht der Autoren habe sie gegenüber der 
Therapie von Bassett et al. (1977) den Vorteil, dass der Heilungsprozess beschleunigt würde 
und weniger von der Compliance der meist jungen Patienten abhänge. Auch Baker et al. 
(1992) veröffentlichten eine Studie von 18 Fällen mit dem Ergebnis, dass IM-Fixation und 
Knochenanlagerung allein weniger erfolgreich seien, als in Verbindung mit einem 
implantierten Osteostimulator (Baker et al., 1992). 
Die direkte elektrische oder die elektromagnetische Stimulation wurde von einigen 
Therapeuten zusätzlich zu ihrer bevorzugten Methode angewandt (Fern et al., 1990; 
Andersen et al., 1992), diese konnten den Erfolg jedoch nicht bestätigen. Andersen (1992) 
beanstandete mangelnde Compliance der Patienten und konnte daher die Effektivität von 
PEMF nicht beurteilen. Fern und Mitarbeiter (1990) konnten in ihrer Studie keinerlei Effekt 
feststellen (Fern et al., 1990). Ähnlich äußerte sich Gordon (1986), bei dessen 6 Patienten 
durchweg eine elektrische Stimulation fehlgeschlagen war, bevor sie bei ihm vorstellig 
wurden. Er kommt daher zu dem Schluss, dass diese Methode nur in weniger schweren 
Fällen von CCSD erfolgreich sein könne. Als konservative Initialtherapie könne sie allerdings 
ausprobiert werden (Gordon et al., 1986). Auch andere sehen die Indikation für PEMF eher 
in weniger schweren Fällen von CCSD, ohne diese jedoch zu definieren, und ziehen 
andernfalls die freie, gefäßgestielte Fibulatransplantation vor (Weiland et al., 1990; Uchida et 
al., 1991; Simonis et al., 1991). Bezüglich der Therapie mit PEMF hat sich ein Stillstand in 
der Literatur eingestellt. Joseph u. Mathew (2000) erwähnen jedoch das Potential dieser 
Methode und schlagen vor, sie mit verschiedenen chirurgischen Verfahren kontrollierten 
Studien zu unterziehen. 
 
2.10.9. Amputation 
 
Die Ultima ratio in der Behandlung des CCSD ist die Amputation, welche auch heute noch in 
vielen Fällen nicht vermieden werden kann. Crossett et al. (1989) berichten über eine 
Amputationsrate von 40%. Die Amputation wird von einigen Autoren abgelehnt (Andersen et 
al., 1992; Stefano et al., 1996; Chochiev et al., 1996), von anderen durchaus als probates 
Mittel nach vielen erfolglosen Operationen angesehen (Edvardsen, 1973; Andersen, 1976; 
Coleman, 1980; Morrissy, 1981; McCarthy, 1982; Baker et al., 1992; Guidera et al., 1997; 
Lehman et al., 2000; Weber, 2001b u. 2002). Eine langjährige Hospitalisierung und vielfache, 
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erfolglose Operationen sind häufig ausschlaggebend für die Indikationsstellung zur 
Amputation. Tachdjian (1990) sieht die Indikation zur Amputation, wenn zwei oder drei 
operative Heilungsversuche fehlgeschlagen sind. Zu diesen Versuchen sollten 
intramedulläre Fixation, autologe Knochenanlagerung und gefäßgestielte 
Fibulatransplantation gehören. Waren alle diese Versuche ohne Erfolg und das Resultat ist 
ein instabiler, schwacher Unterschenkel mit deutlicher Angulation und hierdurch 
eingeschränkter Beweglichkeit des oberen und unteren Sprunggelenks bei insuffizienter 
orthetischer Versorgbarkeit, so ist die Amputation die Therapie der Wahl. Ähnlich äußert sich 
auch McCarthy (1982) welcher eine Indikation zur Amputation nach mindestens drei 
fehlgeschlagenen operativen Therapieversuchen, einer Beinlängendifferenz von mehr als 5 
cm und einem deformierten Fuß aufgrund von Funktionsverlust und Orthesenversorgung 
sieht. Edvardsen (1973) ist der Ansicht, dass der Patient nach jahrelanger Hospitalisierung 
und deformierenden chirurgischen Eingriffen durch die Amputation von der Last des CCSD 
befreit werden sollte, da multiple Operationen die Heilungschance weiter verschlechtern. 
Tachdjian (1990) betont, dass die Akzeptanz einer Amputation seitens des Patienten häufig 
sehr gering ist, nicht zuletzt wegen des extrem hohen Aufwands, welcher über Jahre hinweg 
für die Erhaltung und Heilung des Unterschenkels betrieben wurde und dass eine 
ausführliche, individuelle Beratung notwendig sei. Andersen (1976) und Morrissy (1981) 
merken an, dass das funktionelle Ergebnis nach einer Amputation in einigen Fällen besser 
sein kann, als bei einem in Fehlstellung verheilten Unterschenkel. Es wird auch von Fällen 
berichtet, wo die Patienten selbst um die Amputation baten (van Nes, 1966; Crossett et al., 
1989). Im EPOS Kollektiv wurde von 340 Patienten lediglich bei 10 (2,9%) eine Amputation 
durchgeführt (Grill et al., 2000). 
Wird die Amputation im Rahmen eines CCSD durchgeführt, finden sich in der Literatur 
mittlerweile drei Techniken, welche unter anderem den noch wachsenden 
Amputationsstumpf und den intakten Fuß distal der Pseudarthrose zu berücksichtigen 
versuchen. Edvardsen (1973) beschreibt erstmals eine so genannte 
Resektionsostensynthese, welche in Verbindung mit einer Amputation nach Boyd (1939) 
durchgeführt wird. Hierbei wird in einem zweizeitigen Verfahren zunächst die Pseudarthrose 
reseziert und das proximale Ende in den Markraum des distalen Fragments eingestaucht. 
Die Osteosynthese wird mit einer Schraube fixiert und der betreffende Unterschenkel 6 
Monate im Gips ruhig gestellt. Nach dieser Zeit wird eine Boyd Amputation durchgeführt, 
wobei die tibio-calcaneare Osteosynthese mittels Nagel, welcher bis zur 
Resektionsosteosynthese reicht, fixiert wird. Nach weiteren drei Monaten wird der Stumpf mit 
einer Unterschenkelprothese versorgt. Diese habe laut Edvardsen (1973) den Vorteil, dass 
nur der dysplastische Knochen entfernt wird und der gesunde Knochen die Möglichkeit habe, 
über eine große Kontaktfläche zu konsolidieren. Des Weiteren würde durch die Boyd 
Amputation der Beugestress, welcher durch die Wadenmuskulatur insbesondere bei 
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ankylotischem Sprunggelenk auf der Tibia laste verringert, genaue Zahlen werden von 
Edvardsen (1973) nicht genannt. 
Eine ähnliche Technik wurde von Coleman (1980) beschrieben. Hier wird eine 
Resektionsosteosynthese mit einer Amputation nach Syme (1843) kombiniert. Nach 
Resektion der Pseudarthrose wird der distale Unterschenkel einschließlich des Talus 
reseziert. Die Fixation der Amputation erfolgt wie bei Edvardsen (1973) ebenfalls mit Hilfe 
eines Marknagels, welcher hier jedoch die distale Tibiaepiphyse überquert. Nach Coleman 
(1980) und McCarthy (1982) hat die Methode gegenüber der Verfahrensweise von 
Edvardsen den Vorteil, dass es aufgrund der distalen Epiphysiodese keine Stumpfperforation 
gibt, da es zu keinem knöchernen Wachstum mehr kommt, außerdem bedecke die stabile 
Fersenhaut anstelle von normaler Haut den Stumpf. 
Eine neue Technik der Stumpfkappenplastik nach Unterschenkelamputation bei CCSD 
wurde von Weber (2001 u. 2002b) inauguriert (s. Abb. 18a/b im Anhang). Hierbei werden 
nach Resektion des pseudarthrotischen Segmentes einschließlich der umgebenden 
Weichteile sorgfältig alle den Calcaneus versorgenden neurovaskulären Strukturen 
präpariert und erhalten. Anschließend werden Tibia und Fibula in den Calcaneus eingefalzt. 
Die Haut des Unterschenkels und die Fersenhaut werden über den schlingenförmig gelegten 
Nervengefäßbündeln miteinander vernäht. Diese neue Methode hat den Vorteil, dass sie in 
einem endbelastbaren, perforationssicheren und sensorisch voll innerviertem 
Unterschenkelstumpf resultiert. Eine genaue Beschreibung des Verfahrens findet sich in 
Kap. 3.9.3. 
Die meisten Autoren erwähnen in der Regel die Anzahl der Amputationen in ihrem CCSD-
Kollektiv, die jeweilige Technik wird jedoch nicht genannt (van Nes, 1966; Morrissy, 1981; 
Crossett et al., 1989; Bassett u. Schink-Ascani, 1991). Baker und Mitarbeiter (1992) 
bevorzugen die Boyd Technik, welche sie gegenüber der Syme-Amputation für überlegen 
halten, ohne hierfür Gründe zu nennen. 
 
2.11. THERAPIEERGEBNISSE 
 
Wie aus der Therapieübersicht hervorgeht, gibt es zu jeder der heute üblichen Methoden 
positive und kritische Stimmen. Aus der Literatur eine auch nur annähernd einheitliche, 
prozentuale Heilungsrate für die eine oder andere Technik zu entnehmen, erscheint 
unmöglich, da die Angaben erheblich schwanken. Zudem werden an jedem Patienten 
durchschnittlich 3-4 operative Eingriffe durchgeführt, was die Zuordnung des Ergebnisses zu 
der ursächlichen Therapie erheblich erschwert (Grill et al., 2000). Da die EPOS-Studie mit 
1287 operativen Eingriffen an 340 Patienten die bisher weltweit größte Untersuchung zum 
Thema CCSD ist, soll sie hier repräsentativ für die durchschnittlichen Heilungs- bzw. 
Konsolidierungsraten genauer betrachtet werden. Grill et al. (2000) analysierten die Studie 
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wie folgt: Der Bypass-Graft nach McFarland (1940) kam neunzehnmal zur Anwendung, die 
Erfolgsrate bezüglich Heilung lag bei 37% bei jedoch verbleibender 
Antekurvationsfehlstellung von durchschnittlich 26 Grad. Bei 154 Patienten wurden 
insgesamt 240 Eingriffe mittels Marknagel durchgeführt. Wurde die Marknagelung ohne 
zusätzliche Knochenanlagerung durchgeführt, lag die Konsolidierungsrate bei 28%. Diese 
Rate konnte durch simultane Knochenanlagerung auf 50,5% gesteigert werden, eine 
zusätzliche Resektion des Periosts vermochte die Zahl der Heilungen nicht zu erhöhen 
(48%). Auch eine transcalcaneale Fixierung des Sprunggelenks durch den Marknagel führte 
zu keinem besseren Ergebnis (45%), hatte jedoch in 86,7% eine signifikante 
Funktionseinschränkung des Sprunggelenks zur Folge. Im Gegensatz hierzu hatten nur 60% 
der Patienten, bei denen das Sprunggelenk nicht durch den Nagel fixiert wurde, eine solche 
Funktionseinschränkung. Eine Plattenosteosynthese wurde an 40 Patienten insgesamt 
fünfzigmal durchgeführt, das Ergebnis entsprach mit 27% den schlechten Zahlen aus der 
Literatur. Durch gleichzeitige Anlagerung frischen Knochens konnte die Heilungsrate auf 
31,3 % verbessert werden und wurde zusätzlich die Pseudarthrose einschließlich des 
verdickten Periosts reseziert, stieg die Konsolidierungsquote auf 52%. Die gefäßgestielte 
Transplantation der kontralateralen Fibula kam in 40 Fällen zur Anwendung, wobei in 31 von 
einem Endergebnis ausgegangen werden konnte. Von diesen 31 Fällen waren 12 (39%) 
ohne und 7 weitere mit zusätzlicher operativer Intervention (Spongiosaanlagerung, 
Nagelung, Plattenosteosynthese) erfolgreich, was eine Erfolgsrate von 61,3% ergibt. Die 
ipsilaterale Fibula wurde in neun Fällen als Spenderknochen herangezogen, hier lag die 
Heilungsrate bei 44,4%. Der Ilizarov-Fixateur kam insgesamt 194-mal zur Anwendung. Die 
Erfolgsrate lag zwischen 64% bei Patienten unter drei Jahren über 92% bei Patienten 
zwischen dem 6. und 9. Lebensjahr bis zu 100% bei jenen Patienten, die das Wachstum 
abgeschlossen hatten. Bezogen auf das gesamte Kollektiv lag die Konsolidierungsrate bei 
75%. 
 
Tabelle 2 (s. Anhang) vermittelt einen Überblick über die Heilungsraten der verschiedenen 
Therapieformen, wie sie aus der EPOS-Studie hervorgehen. 
 
Die in der EPOS-Studie gefundenen Heilungsraten weichen teilweise deutlich von den in der 
Literatur beschriebenen ab. So berichtete Van Nes (1966) bei der Marknagelung über eine 
Konsolidierungsquote von 78%, Andersen (1992) und Bitan et al. (1987) sogar von 100%. 
Auch bei der gefäßgestielten Fibulatransplantation gibt es große Differenzen. Die 
Heilungsraten variieren von 81% (Simonis et al., 1991) über 90% (Dormans et al., 1990) bis 
100% (Pho et al., 1985). Für die Therapie mittels Fixateur externe decken sich die 
Ergebnisse der EPOS-Studie in etwa mit der durchschnittlichen Heilungsrate in der Literatur, 
welche bei ca. 78% liegt (Grill et al., 2000). 
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2.12. PROGNOSE 
 
Bei der Prognose des CCSD muss zunächst unterschieden werden zwischen der 
Erkrankung an sich und ihrer Subtypen. Da eine spontane Heilung nicht beschrieben ist, hat 
die Erkrankung hinsichtlich eines guten funktionellen Ergebnisses ohne Therapie eine 
schlechte Prognose. Tendenziell ist festzustellen, dass sich die therapeutische Erfolgsrate 
im Verlaufe der letzten Jahrzehnte deutlich verbessert hat. Wurde bis vor zwanzig Jahren 
noch eine Amputationsrate von nahezu 50% bezogen auf alle Therapieformen beschrieben 
(Masserman et al., 1974; Morrissy et al., 1981; Kuo et al., 1984), so lag die Amputationsrate 
im Kollektiv der EPOS-Studie bei nur noch 3% (Grill et al., 2000). 
Die Problematik bei der Abschätzung der Heilungswahrscheinlichkeit ist die schwierige 
Diagnosestellung des CCSD für den unerfahrenen Therapeuten und die uneinheitliche 
Einteilung der Subtypen (Hefti et al., 2000). So wird mitunter von guten Heilungsraten und 
Spontanheilungsverläufen im Zusammenhang mit dem CCSD berichtet, bei genauerer 
Betrachtung handelt es sich jedoch hierbei nicht selten um ein Crus recurvatum congenitum, 
welches nicht zum Krankheitsbild des CCSD hinzugerechnet werden darf und eine gute 
Spontanheilungstendenz aufweist (Bassett et al., 1981; Fixsen, 1996). 
Während nun manche Autoren ihre Fälle gar nicht erst klassifizieren und somit offenbar die 
Prognose für alle Ausprägungen gleich ansetzen (Farmer, 1952; Hagan u. Buncke, 1982; 
Steffens u. Hong, 1993), machen einige die Heilungsaussichten vom Alter zum Zeitpunkt der 
Manifestation (Murray u. Lovell, 1982) und wieder andere vom Typ des CCSD in der 
Einteilung nach Boyd (1982), Andersen (1976) oder Crawford (1986) abhängig. So habe 
innerhalb der Andersen Klassifikation der Klumpfuß-Typ die bei weitem beste Prognose 
(Andersen, 1976) und der dysplastische Typ die schlechteste (Morrissy, 1982; Weiland et al., 
1990) konkrete Zahlen werden hier nicht genannt. Noch häufiger findet sich die Aussage, 
dass der Typ II nach Boyd unabhängig von der Art der Therapie eine schlechte Aussicht auf 
Heilung besitze (Boyd u. Sage, 1958; Boyd, 1982; Weiland et al., 1990; Fern et al., 1990; 
Bos et al., 1993). Auch bei der EPOS-Studie fiel zwischen den einzelnen Subtypen der 
Crawford Klassifikation eine deutliche Differenz der Erfolgsraten auf. Bezüglich des 
funktionellen Ergebnisses erreichten Patienten mit einem Crawford Typ I CCSD zu 100% 
volle Belastbarkeit, benötigten keine Gehhilfen und konnten wenigstens etwas Sport treiben. 
Dagegen bestand volle Belastbarkeit bei Typ IV CCSD nur in 11% der Fälle und nur 75% 
konnten ohne Gehhilfe laufen, sportlichen Aktivitäten konnte in dieser Gruppe nicht 
nachgegangen werden (Tudisco et al., 2000). 
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Tabelle 3 (s. Anhang) zeigt eine Übersicht über die funktionellen Ergebnisse der EPOS-
Studie bezogen auf alle Therapieformen in Abhängigkeit von der Zuordnung nach der 
Crawford Klassifikation. 
 
Auch bei der im EPOS-Kollektiv überlegenen Therapieform, dem Fixateur externe zeigte sich 
ein Korrelation zwischen dem Typ des CCSD nach Crawford und der Heilungsrate. Konnten 
bei Typ I und II jeweils über 90% Heilung erzielt werden, waren es bei Typ III 83% und bei 
Typ IV gar nur 63% (Grill et al., 2000). 
Der Zeitpunkt der Erstmanifestation und der ersten Operation wird ebenfalls als 
prognostisches Kriterium herangezogen. Während einerseits beschrieben wurde, dass so 
genannte „late onset“ Pseudarthrosen, das heißt Erstfrakturen nach dem ersten (Roach et 
al., 1993), bzw. achten Lebensjahr (Murray u. Lovell, 1982), eine ungleich bessere 
Heilungschance besäßen, kommen Morrissy et al. (1981) zu dem Ergebnis, dass weder die 
besonders frühen (innerhalb des ersten Lebensmonats), noch die sehr späten (nach dem 
vierten Lebensjahr) Erstfrakturen gute Endergebnisse erreichten. Gilbert und Brockman 
(1995) konnten keinen Einfluss des Alters zum Zeitpunkt der Erstfraktur und der ersten 
Operation feststellen. Der Ansicht folgend, dass der CCSD als Erkrankung aus ungeklärten 
Gründen mit zunehmendem Alter des Patienten weniger zu Rezidiven neigt (Boyd, 1982; 
Fern et al., 1990; Uchida et al., 1991) und mit Abschluss der Pubertät ein Therapieergebnis 
als abschließend betrachtet werden kann (Crossett et al., 1989; Andersen et al., 1992; 
Coleman u. Biddulph, 1996), sind viele Autoren der Meinung, dass nicht zu früh operiert 
werden sollte, um die Folgen multipler Operationen zu vermeiden (Boyd, 1982; Murray u. 
Lovell, 1982; Kumar u. Shah, 1996). Demgegenüber wird aber auch die Ansicht vertreten, 
dass eine frühe chirurgische Intervention hilft, krankheitsbedingte Komplikationen wie 
Beinverkürzung oder Resorption großer Knochenabschnitte zu reduzieren, um so ein 
besseres Endresultat zu erreichen (Sofield, 1971; Masserman et al., 1974; Morrissy, 1981; 
Baker et al., 1990; Bos et al., 1993). Wieder andere sahen keinen oder nur einen geringen 
Einfluss des Alters auf die initiale Erfolgsaussicht der Therapie (Patersen u. Simonis, 1985; 
Gordon et al., 1986; Bitan et al., 1987; Fern et al., 1990). Auch hier liefert die EPOS-Studie 
Daten. Grill et al. (2000) kommen zu dem Ergebnis, dass zwischen dem sechsten und 
neunten Lebensjahr der beste Zeitpunkt für eine erfolgreiche Operation sei. 
Von erheblichem Einfluss auf den Erfolg einer Therapie ist nach Ansicht vieler auch die 
Ausdehnung der Pseudarthrose. So wird postuliert, dass sich ein Spalt von mehr als 5 mm 
zwischen den Fragmenten ungünstig auswirkt (Bassett u. Schink-Ascani, 1991) und eine 
zusätzlich bestehende Fibulapseudarthrose einen negativen Einfluss haben kann (Coleman, 
1996). Mit dieser speziellen Frage beschäftigte sich auch die EPOS-Studie. Bei 282 
Patienten mit ausreichender radiologischer Dokumentation fand sich eine Pseudarthrose der 
Fibula in 36%, bei weiteren 26% war die Fibula hypo- oder dysplastisch. Es fand sich eine 
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auffällig höhere Heilungsrate der Tibia bei den Fällen mit zusätzlicher Fibulapseudarthrose 
(67% Heilungserfolge) bzw. -hypoplasie (75%) als in dem Kollektiv, welches zum Zeitpunkt 
der Erstvorstellung eine normale Fibula aufwies (59%) (Keret et al., 2000). 
Die am häufigsten diskutierte Frage ist die nach dem prognostischen Einfluss einer 
Neurofibromatose Typ 1 (NF 1) im Rahmen des CCSD. Während für viele der Typ II nach 
Boyd (1982) zu den schwierig zu therapierenden Formen gehört (Boyd u. Sage, 1958; Fern 
et al., 1990; Bos et al., 1993) und sich diese Entität hauptsächlich über die Assoziation mit 
einer NF 1 definiert (Boyd, 1982), verstärkt sich in der Literatur die Ansicht, dass die 
Heilungschance einer Tibiapseudarthrose bei adäquater Therapie unabhängig von diesem 
Faktor ist (Sofield, 1971; Morrissy et al., 1981; Sutcliffe u. Goldberg, 1982; Wright et al., 
1991; Baker et al., 1992). Crossett et al. (1989) hielten ihre Fallzahl in diesem 
Zusammenhang für zu gering, um statistische Aussagen zu machen, sie gaben jedoch zu 
bedenken, dass von zehn Amputationen neun NF-I-Fälle waren und nur ein Drittel der 
Patienten mit Neurofibromatose gute Resultate erreichten, während von sieben nicht NF-
assoziierten Fällen nur einer amputiert werden musste und 57% ein gutes Endresultat 
aufwiesen. 
Ein wichtiger Aspekt ist laut Morrissy (1982) auch die Tatsache, dass bei NF-Patienten, 
unabhängig von einer bestehenden Tibiapseudarthrose, ein bis zu 25%-iges Risiko besteht, 
langfristig Gliome des zentralen Nervensystems zu entwickeln, was einen erheblichen 
Einfluss auf die Lebenserwartung habe. Mautner und Mitarbeiter (1995) halten dagegen die 
Lebenserwartung von NF 1 - Betroffenen, trotz im Vergleich zur Normalbevölkerung leicht 
erhöhtem Krebsrisiko für normal. 
 
 
3. PATIENTENGUT UND METHODIK 
 
Im Rahmen dieser Arbeit wurden die Daten von insgesamt 20 CCSD-Patienten analysiert (s. 
Tabelle 4 im Anhang). Hiervon entstammen 16 Patienten dem Klientel der orthopädischen 
Universitätsklinik Heidelberg (Direktor: Prof. Dr. med. V. Ewerbeck, vormals Prof. Dr. med. H. 
Cotta). Vier dieser Patienten (Fallnr. 4, 8, 11, 15) waren während des Entstehens dieser 
Arbeit noch in ambulanter Kontrolle. Weitere vier Patienten (Fallnr. 10, 18, 19, 20) 
entstammen dem Klientel der orthopädischen Universitätsklinik der RWTH Aachen (Direktor: 
Univ. Prof. Dr. med. F. U. Niethard) und waren ebenfalls noch in ambulanter Behandlung. 
Damit waren acht Patienten (40%) der direkten Untersuchung zugänglich. Bei den übrigen 
Patienten waren Aktenlage und vorhandene Röntgenbilder lückenlos, so dass auf eine 
Nachuntersuchung verzichtet werden konnte. In vier Fällen (20%; Nr. 4, 8, 10, 19) konnten 
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im Rahmen von Operationen Gewebeproben entnommen und unter wissenschaftlicher 
Fragestellung analysiert werden (s. Kap. 3.6). 
Die 16 Krankenakten der Heidelberger Patienten und die vier Aachener Fälle wurden anhand 
von Akteneinträgen, Arztbriefen, Operationsberichten, Fotografien und Fremdbefunden 
gesichtet. Des Weiteren wurden sämtliche vorhandenen Röntgenaufnahmen ausgewertet, 
und von jedem Fall exemplarische Röntgenbilder fotografiert (s. Kap. 3.5). 
Zusätzlich wurde der Fall einer Aachener Patientin mit Crus valgum et recurvatum 
congenitum in die Arbeit mit aufgenommen, um den unterschiedlichen Verlauf und vor allem 
die bessere Prognose im Vergleich zum CCSD zu veranschaulichen. 
 
3.1. Diagnostik 
 
Die jeweils früheste Erwähnung des Begriffs der congenitalen Tibiapseudarthrose in der 
Patientenakte wurde als Zeitpunkt der ersten korrekten Diagnosestellung festgelegt. Auf 
diesen Zeitpunkt wurde besonders Wert gelegt, da eine genaue Kenntnis des 
Krankheitsbildes für eine adäquate Therapie von besonderer Bedeutung ist und unter 
Umständen therapeutische Fehlschläge vermieden werden können. 
Bei den Patienten, bei denen lediglich die Akten ausgewertet wurden, wurden neben dem 
klinischen und radiologischen Befund in einigen Fällen zur weiteren Diagnostik 
Operationspräparate, welche sich noch im Archiv des Pathologischen Instituts der Universität 
Heidelberg (ehem. Direktor: Prof. Dr. med. Dr. h. c. H. F. Otto) befanden, erneut der 
histologischen Untersuchung zugeführt. Patienten, welche sich während der Entstehung 
dieser Arbeit noch in ambulanter Kontrolle befanden wurden teilweise weiteren 
diagnostischen Methoden zur Diagnosesicherung und Therapiekontrolle unterzogen. Auch 
wurden verschiedene Methoden zur Erforschung des CCSD als Erkrankung heran gezogen. 
Zur Anwendung kamen hier Sonographie, Kernspintomographie und erweiterte 
labormedizinische Untersuchungen wie die molekulargenetische Neurofibromatose-
diagnostik. Pathologisch anatomisch wurde das im Rahmen von Operationen gewonnene 
Material licht- und elektronenoptisch sowie immunhistochemisch untersucht. Im Einzelnen 
siehe die folgenden Kapitel. 
 
 
3.2. Klassifikation 
 
Die hier analysierten Fälle werden retrospektiv nach den in der Literatur gebräuchlichsten 
Klassifikationen Andersen (1976), Boyd (1982) und Crawford (1986) eingeteilt (s. Tabellen 1 
und 7 im Anhang). Des Weiteren wurde eine eigene Klassifikation erstellt (s. Kap. 4.2 u. 5.7, 
sowie Tabelle 6 im Anhang). 
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3.3. Ätiologie / Pathogenese 
 
Eventuelle Hinweise auf Ätiologie und Pathogenese der Erkrankung in den Patientenakten 
wurden gesondert aufgelistet und ausgewertet, sowie mit den eigenen Erkenntnissen 
verglichen. 
Zusätzlich wurden die vorhandenen Materialien in Form von Gewebeproben und Blut auf 
Zusammenhänge hinsichtlich bestehender Grunderkrankungen untersucht. Insbesondere 
wurde der Zusammenhang mit der Neurofibromatose Typ 1 einer genauen Analyse 
unterzogen, um zu ergründen, ob sich ein morphologisches Korrelat des M. von 
Recklinghausen oder der fibrösen Dysplasie in den Läsionen des CCSD findet (s. Kap. 3.6). 
 
3.4. Klinik 
 
Der Befund bei Erstvorstellung wurde den Zwischenbefunden nach Operationen oder 
klinischen Veränderungen, sowie dem Endbefund gegenübergestellt. Hierbei wurde die 
jeweils letzte Röntgenaufnahme, zusammen mit dem letzten schriftlich festgehaltenen 
klinischen Befund als Endbefund beurteilt. 
Besondere Berücksichtigung fanden folgende Themen: orthopädischer Befund, Schmerz, 
beteiligte Gelenke und psychosoziale Aspekte. 
 
3.5. Radiologie 
 
3.5.1. Datengewinnung 
 
Insgesamt standen von den Patienten 598 Röntgenaufnahmen zur Verfügung, die alle nach 
folgenden Kriterien ausgewertet wurden: 
1. Das Vorhandensein oder Fehlen einer Pseudarthrose und ein eventuell vorhandener 
knöcherner Defekt 
2. Durchmesser und Länge der beteiligten Knochen und Extremitäten 
3. Achsabweichungen 
4. Ausmaß der Sklerose 
5. Hinweise auf Konsolidierung oder verzögerte Heilung. Letzteres unter Berücksichtigung 
von Kallusbildung oder Sklerosierung im Bereich von Fissuren, Frakturen oder 
Osteotomien. 
 
Um die Verläufe exemplarisch festzuhalten, wurden insgesamt 286 dieser Aufnahmen vom 
Betrachtungsschirm abfotografiert. Dies erfolgte mittels einer Leica R4 auf Stativ mit 50mm 
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Leica Objektiv. Als Filmmaterial dienten schwarz/weiß Diafilme vom Typ Ilford FP4 Plus, 
sowie Agfa APX 100. 
 
3.5.2. Messung von Diaphysenlänge und -breite im Verhältnis zur Sklerose 
 
Wurde eine Operation mit dem Ziel der Pseudarthrosensanierung durchgeführt, wurden die 
Röntgenbilder auf das Ausmaß der Pseudarthrose, der begleitenden Sklerose und der 
durchgeführten Resektion analysiert. Diese Werte wurden untereinander verglichen, um eine 
Tendenz bezüglich des Therapieerfolges in Abhängigkeit vom Ausmaß der Resektion 
ableiten zu können. 
Um das Ausmaß der Sklerose an der betroffenen Tibia zu ermitteln wurden im präoperativen 
Röntgenbild folgende Messungen vorgenommen (s. Abb. 14 im Anhang). 
 
A) Länge der diaphysären Sklerose proximal der Pseudarthrose 
A´) Länge der diaphysären Sklerose distal der Pseudarthrose 
B)  Länge der Tibia proximal der Pseudarthrose 
B´) Länge der Tibia distal der Pseudarthrose 
C)  Breite der kortikalen Sklerose auf Höhe der Pseudarthrose, proximal 
C´) Breite der kortikalen Sklerose auf Höhe der Pseudarthrose, distal 
D)  Breite der Tibiadiaphyse auf Höhe der Pseudarthrose, proximal 
D´) Breite der Tibiadiaphyse auf Höhe der Pseudarthrose, distal 
E)  Markraumbreite auf Höhe der Pseudarthrose, proximal 
E´) Markraumbreite auf Höhe der Pseudarthrose, distal 
F)  Breite der Diaphyse metaphysennah, proximal 
G)  Breite der kortikalen Sklerose metaphysennah, proximal* 
H)  Markraumbreite metaphysennah, proximal 
* bestand auf dieser Höhe keine Sklerose mehr, wurde die Breite der Kortikalis gemessen 
 
Um dem unterschiedlichen Maßstab der Röntgenbilder und Fotografien gerecht zu werden, 
wurden keine absoluten Werte in die Auswertung einbezogen, sondern jeweils das 
Verhältnis von Sklerose und Knochenlänge bzw. Sklerose und Diaphysenbreite errechnet (s. 
Abb. 13 im Anhang). Das Ausmaß der Sklerose wurde durch die Länge bzw. Breite der 
Diaphyse dividiert, wodurch vergleichbare Werte erreicht wurden. Hierbei war A/B bzw. A´/B´ 
das Maß für die proximale bzw. distale Ausdehnung der longitudinalen diaphysären 
Sklerosierung und C/D bzw. C´/D´ das Maß für das Verhältnis der Sklerose zur Breite der 
Diaphyse unmittelbar proximal bzw. distal der Pseudarthrose. Um zu ermitteln, was einem 
„normalen“ Verhältnis von kortikaler Sklerosendicke und Diaphysenbreite entspricht, wurden 
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diese Werte auch entfernt von der Pseudarthrose in der Nähe der proximalen und distalen 
Metaphyse bestimmt (G/F, bzw. G´/F´). 
Es wurde dann das Ausmaß der Sklerosierung im Pseudarthrosenbereich und 
metaphysennah verglichen, letzterer entspricht dem jeweiligen physiologischen Wert, da 
diese Region nicht von der Pseudarthrose und den hiermit einhergehenden Veränderungen 
betroffen war. Es stand hiermit ein objektiver Wert zur Verfügung, welcher das Ausmaß der 
Sklerose ausreichend beschrieb und einen Vergleich zwischen dieser Sklerosierung vor und 
nach operativer Sanierung zuließ. 
Im postoperativen Röntgenbild (nach Resektion der Pseudarthrose) wurden die gleichen 
Messungen unmittelbar am Resektionsende durchgeführt (s. Abb. 15 im Anhang). Es gelten 
die folgenden Zuordnungen: 
I) Länge der diaphysären Sklerose proximal der Resektion 
I´) Länge der diaphysären Sklerose distal der Resektion 
J) Länge der Tibia proximal der Resektion 
J´) Länge der Tibia distal der Resektion 
K) Breite der Diaphyse auf Höhe der Resektion, proximal 
K´) Breite der Diaphyse auf Höhe der Resektion, distal 
L) Breite der kortikalen Sklerose auf Höhe der Resektion, proximal 
L´) Breite der kortikalen Sklerose auf Höhe der Resektion, distal 
M) Markraumbreite auf Höhe der Resektion, proximal 
M´) Markraumbreite auf Höhe der Resektion, distal 
Auf eine erneute metaphysennahe Messung wurde hier verzichtet, da dieser Wert sich 
aufgrund der Lage abseits der Pseudarthrose durch die Operation nicht veränderte. 
Auch bei den postoperativen Messungen wurde das Verhältnis aus Sklerose und 
Diaphysenlänge ermittelt, um die unterschiedliche Größe der Bilder auszugleichen. Das 
Verhältnis von I/J (proximal) bzw. I´/J´ (distal) entsprach dem Maß für die Längsausdehnung 
der diaphysären Restsklerose nach Resektion und L/K (proximal) bzw. L´/K´ (distal) dem 
Maß für das Verhältnis der Sklerosendicke zur Breite des Resektionsendes. 
Die Fragestellung war, ob das relative Ausmaß der Sklerose vor und nach der Operation im 
Zusammenhang mit einem eventuellen Therapieerfolg steht. Das Ziel war es, einen 
Zusammenhang zwischen Ausmaß der Resektion und Erfolg der Therapie aufzuzeigen. Dies 
würde es ermöglichen, einen Richtwert zur präoperativen Planung der Resektionsgrenzen 
der Pseudarthrose zu ermitteln. 
 
3.6. PATHOLOGISCHE ANATOMIE 
 
3.6.1. Analyse der Patientenakten 
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Die histologischen Befunde, welche von intraoperativ gewonnenem Material in den Fällen Nr. 
2, 3, 6, 7, 12 und 13 den Akten zu entnehmen waren, wurden ausgewertet. Es handelte sich 
hier ausschließlich um lichtmikroskopische Befunde, über deren nähere Aufbereitung oder 
Gewinnung keine weiteren Informationen vorlagen. 
 
3.6.2. Eigene pathologisch anatomische Untersuchungen 
 
Fünf der sieben noch in Behandlung befindlichen Patienten (Nr. 4, 8, 10, 11 u. 15) konnten 
im Rahmen von Operationen nochmals Gewebeproben entnommen und mit erweiterter 
Fragestellung analysiert werden. Bis auf die Patienten Nr. 4 und 10 wiesen alle Patienten 
eine Neurofibromatose Typ 1 auf. Diese Untersuchungen wurden insbesondere mit der 
Fragestellung durchgeführt, ob sich Veränderungen im Sinne eines M. von Recklinghausen 
auch in den Läsionen des CCSD selbst und hier insbesondere im Periost nachweisen 
lassen. Zur Anwendung kamen lichtmikroskopische, elektronenmikroskopische und 
immunhistochemische Verfahren. 
Für die lichtmikroskopischen Untersuchungen wurden mit einem Reichert-Jung Autocut® L 
40 Mikrotom 1 µm dicke Semidünnschnitte angefertigt und anschließend mittels 
Haematoxylin-Eosin (HE) sowie Elastica-van-Gieson gefärbt. Die aus dem osmierten (s.u.) 
Material gewonnenen Schnitte wurden mit Paraphenylendiamin und Toluidinblau angefärbt. 
Bei den nicht osmierten Präparaten wurden durch Färbung nach Klüver-Barreira bessere 
Erfolge erzielt als mit den oben genannten Färbemethoden. Wie auch bei den nachfolgend 
beschriebenen Verfahren wurden sowohl Quer- als auch Längsschnitte angefertigt. Die 
Untersuchungen selbst erfolgten mit dem PolyVAR® Lichtmikroskop (Fa. Reichert-Jung). 
Immunhistochemisch kamen folgende Antikörper zur Anwendung (Fa. DAKO, Hamburg): 
 
S 100 ein saures, dimeres Protein mit einem mittleren Molekulargewicht von 21.000, dieses 
Protein findet sich insbesonere im Zellkern und im Cytoplasma von Glia- und Schwann-
Zellen und dient der unspezifischen Darstellung von Zellen mit neuronaler Differenzierung. 
 
Synaptophysin ein glykosyliertes Transmembranglykoprotein (mittleres Molekulargewicht: 
38.000), es befindet sich in den präsynaptischen Vesikeln neuroektordermaler und 
neuroendokriner Zellen. 
 
Gliafaserprotein (GFAP) mit einem durchschnittlichen Molekulargwicht von 50.000 ist 
dieses Protein Bestandteil der cytoplasmatischen Intermediärfilamente von Astrozyten, 
Ependymzellen, Oligodendrozyten, es läßt sich auch in peripheren Nerventumoren 
nachweisen. 
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Chromogranin saures Glykoprotein (Molekulargewicht: 20.000 - 40.000), bildet die lösliche 
Fraktion neurosekretorischer Granula und eignet sich somit gut zur Darstellung 
neuroendokriner Tumoren. 
 
Ki67 histonfreies, nukleäres Protein, welches die Zellen in den proliferativen Phasen des 
Zellteilungszyklus (G1, G2, M und S - Phase) kennzeichnet. 
 
Die Aufbereitung der Proben für die Immunhistochemie erfolgte nach primärer Fixation in 
3,9% Glutaraldehyd mit 0,1 M Phosphatpuffer. Hierfür wurden die fixierten Präparate über 
Nacht in 0,1 M Phosphatpuffer gelegt und anschließend 4 Stunden in 2%iger Osmiumlösung 
getränkt. Die anschließende Entwässerung erfolgt mit einer aufsteigenden Alkoholreihe 
(25%-35%-50%-70%-85%-95% Äthanol jeweils 5 Minuten, zuletzt 100% Äthanol 2-mal 20 
Minuten). Zur Einbettung gelangten die Proben in eine trapezförmige Schale, welche mit 
einem Propylenoxid-Epon® Gemisch (Verhältnis 1:1) ausgegossen wurde. Die Aushärtung 
erfolgte über 16 Stunden bei 37°C, 5 Stunden bei 50°C und 8 Stunden bei 60°C. Das 
Schneiden wurde wiederum mit dem Reichert-Jung Mikrotom (Autocut® L 40) vorgenommen 
(1µm Semidünnschnitte). Die Objektträger lagen anschließend für 30 Minuten auf einer 75°C 
heißen Heizplatte, hierdurch wurde das Abschwimmen der Schnitte in den nun folgenden 
Schritten verhindert. Für die Immunhistochemie war die Deeponisierung erforderlich, was 
durch Eintauchen in Natriumethylat/Methanol-Lösung (20 Minuten) und 
Natriumethylat/Benzol-Lösung (30 Sekunden), sowie dreimaligem Einlegen in Aceton 
(jeweils 5 Minuten) erfolgte. Anschließende Spülung mit Aqua destillata und Tris-Puffer. Es 
erfolgte nun die eigentliche immunhistochemische Färbung: 
Aus dem Tris-Puffer heraus wurden die Schnitte 30 Min. lang mit normalem Schweineserum, 
in einer Konzentration von 10% in Tris-Puffer gelöst, inkubiert. Das Schweineserum soll 
unspezifische Antigenbindungsstellen abdecken. Nach erneuter Spülung mit Tris-Puffer 
erfolgte die Inkubation mit den oben genannten Antikörpern über jeweils 24 Stunden und 
wiederum Spülung mit Tris-Puffer. Zum Sichtbarmachen der Antigen-Antikörper-Verbindung 
kam die DAB-Reaktion zur Anwendung (DAB: Diaminbenzidin-Tetrahydrochlorid). Nach 
Spülung mit Aqua dest. erfolgte die Gegenfärbung mit Hämalaun (2 min.) und bläuen mit 
Leitungswasser. Die aufsteigende Alkoholreihe (70%-96%-100% Äthanol), die Spülung mit 
Xylol und die Einbettung in Kanadabalsam beenden die Immunchemie. Die 
lichtmikroskopische Untersuchung der solchermaßen aufbereiteten Proben erfolgte mit dem 
Reichert-Jung PolyVAR®. 
Für die elektronenmikroskopischen Untersuchungen wurde ein Philipps Transmissions-
Elektronenmikroskop des Typs T 400 verwendet. Die Probenfixierung erfolgte mit 
Glutaraldehyd Lösung. Fixierung mittels 2%iger Osmiumsäure und Entwässerung in 
Alkohollösungen aufsteigender Konzentration (30%/50%/70%/90%/100% Ethanol, jew. 10 
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Minuten). Zur Einbettung wurde Kunstharz (Epoxyresin “Epon®“, Fa. Böhringer Ingelheim) 
verwendet. Nach der Auspolymerisation wurden zunächst Semidünnschnitte (1 µm) erstellt, 
mit Toluidinblau gefärbt und unter einem Lichtmikroskop (PolyVAR®, Fa. Reichert-Jung) auf 
die weitere elektronenmikroskopische Untersuchbarkeit überprüft. Von den verwendbaren 
Schnitten wurden mittels eines Ultramikrotoms (Ultra-Cut® S, Fa. Reichert-Jung) 
Ultradünnschnitte (40-100 nm) angefertigt, die dann nach der Kontrastierung mit Uranyl-
Acetat und Blei-Citrat untersucht werden konnten. 
 
3.7. ZUSATZBEFUNDE 
 
Wurden bei einem Patienten neben der Diagnose „CCSD“ noch andere Erkrankungen 
gefunden, wurden sie hier festgehalten. 
 
3.8. THERAPIE 
 
Sämtliche an den Patienten vorgenommenen therapeutischen Maßnahmen wurden 
aufgelistet und anhand des klinischen und radiologischen Befundes auf ihr Ergebnis hin 
untersucht. Die Hauptgruppe der operativen Verfahren enthielt solche, die primär das Ziel 
hatten, eine Fraktur oder Pseudarthrose zur Ausheilung zu bringen (primäre Eingriffe). 
Zusätzliche Operationen wie Materialentfernungen, Revisionen und Anlagerung von 
Spongiosa wurden als sekundäre Eingriffe bezeichnet, da sie als Folgeeingriffe angesehen 
wurden und somit nicht für sich allein betrachtet werden können. 
Die primären Eingriffe wurden in neun Gruppen eingeteilt: 
1. Plattenosteosynthesen 
2. Knochenspananlagerungen 
3. Kompression im Fixateur externe unter akuter Verkürzung mit Resektion von 
Pseudarthrose und Periost 
4. Kompression im Fixateur externe unter akuter Verkürzung ohne Resektion von 
Pseudarthrose und Periost 
5. äußerer Segment-Transport n. Ilizarov mit Resektion von Pseudarthrose und Periost 
6. innerer Segment-Transport n. Weber mit flexiblen Drähten und Umlenkrollen mit 
Resektion von Pseudarthrose und Periost 
7. äußerer Segment-Transport n. Ilizarov ohne Resektion von Pseudarthrose und Periost 
8. Gefäßgestielte Knochentransplantation 
9. Intramedulläre Fixation 
 
Es wurde ausgewertet, ob und mit welcher Wahrscheinlichkeit die jeweiligen Eingriffe zum 
Erfolg, also zur Ausheilung der Pseudarthrose führten und ob dieser Erfolg dauerhaft war.  
Seite 44 
Da die Amputationen nicht als Verfahren gewertet werden konnten, welches die 
Pseudarthrose zur Konsolidierung zu bringt, wurden sie gesondert aufgelistet. 
 
3.9. NEUE OPERATIVE METHODEN ZUR BEHANDLUNG DES CCSD (NACH WEBER) 
 
Im Rahmen dieser Arbeit kamen drei neuartige Verfahren zur Therapie des CCSD zur 
Anwendung. 
 
3.9.1. Innerer Segmenttransport mit flexiblen Drähten und Umlenkrollen 
 
(s. Abb. 16 im Anhang) 
 
Diese Methode wurde durch Herrn Professor Dr. med. M. Weber inauguriert (Weber, 1998). 
 
Das grundlegende Prinzip des knöchernen Segmenttransportes im Ringfixateur wurde 
bereits erläutert (s. Kap. 2.10.6.), dieser lässt sich in zwei prinzipiell unterschiedlichen 
Techniken durchführen: 
1. In konventioneller Weise als äußerer Transport mit Schrauben oder gekreuzten Kirschner-
Drähten, welche das zu transportierende Segment senkrecht zur Transportrichtung fixieren. 
Hierbei müssen die Drähte oder Schrauben über die gesamte Transportstrecke die 
Weichteile durchwandern. 
2. Der innere Segmenttransport mit starren Drähten. Hierbei werden starre Zugdrähte längs 
zur Transportrichtung in die Weichteile eingebracht und das Segment in axialer Richtung 
gezogen, ohne dass Haut und Weichteile durchwandert werden müssen. Der Aufbau des 
Apparates wird hierdurch durch die Vorrichtung für die Aufnahme der Zugdrähte 
entsprechend länger. 
Bei der hier angewandten neuen Methode des inneren Segment-Transports nach Weber 
(1998) finden flexible Transportdrähte und Umlenkrollen Verwendung. Der für den 
Segmenttransport vorgesehene Knochen wird in üblicher Technik freigelegt. 1 cm vor dem 
zur Transportrichtung gelegenen Ende des Segments werden zwei sich überkreuzende 
Bohrungen von 2,5 mm gelegt. In diese Bohrkanäle wird ein flexibler 1,8 mm dicker und 120 
cm langer, geflochtener Draht in der Weise eingezogen, dass er zunächst durch die 
segmentendennahe Bohrkanalöffnung zur segmentendenfernen Öffnung des einen 
Bohrkanals geführt wird. Der Draht wird dann ventral um den Knochen geführt, um ihn in 
umgekehrter Richtung durch den zweiten Bohrkanal zu leiten; hiermit ist das Segment 
durchschneidungssicher gefasst. Die Drähte werden dann in Transportrichtung im Inneren 
der Weichteile so ausgeleitet, dass unter dem Segmenttransport keine Einschneidung der 
Weichgewebe möglich ist. Die Drähte werden in einen 12 Charrière Redonschlauch 
eingefädelt und mit Hilfe des anhängenden Redonspießes durch die Weichteile und die Haut 
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nach Außen geleitet. Der Redonschlauch wird anschließend abgezogen. Nach 
segmentferner Ausleitung aus den Weichteilen können die Drähte nun über Umlenkrollen 
aus Kunststoff (∅ 2 cm, 3 cm und 4,5 cm), welche am Fixateur montiert sind, zu den 
Distraktoren geführt werden, welche seitlich am Apparat angebracht werden können. 
Schließlich wird das Transportsegment durch eine mindestens 1 cm von den Bohrlöchern 
entfernt gelegene Kortikotomie freigegeben. Nach entsprechender Kallusbildung (5-10 Tage) 
wird mit dem Transport von 1 mm pro Tag begonnen. 
 
3.9.2. Autologe Periosttransplantation von der kontralateralen Tibia 
 
(s. Abb. 17 im Anhang) 
 
Diese Methode wurde durch Herrn Professor Dr. med. M. Weber inauguriert. 
 
Bei dem Patienten Nr. 19, welcher zum Zeitpunkt der Operation 10 Monate alt war, bestand 
eine progrediente Fehlstellung der rechten Tibia und Fibula mit jeweils 30° Antekurvations- 
und 60° Varusfehlstellung. Nach ausführlicher präoperativer Diagnostik mittels 
konventioneller Röntgenaufnahmen, Sonographie und Kernspintomographie erfolgte in 
Blutleere die Inzision des betroffenen Unterschenkels von ventro-medial über dem 
Scheitelpunkt der Krümmung. Nach Präparation des subkutanen Gewebes und Darstellung 
des auch makroskopisch veränderten tibialen Periosts wurde dieses auf einer Fläche von ca. 
4 x 5 cm von ventro-lateral nach dorso-medial vom Knochen abgelöst, so dass etwa die 
Hälfte der Zirkumferenz der Tibia somit deperiostiert wurde. In gleicher Weise wurde von der 
gesunden Gegenseite ein spiegelbildlich geschnittener Periostlappen gewonnen und mit 
Hilfe einer Schablone, welche üblicherweise der Herstellung von Mesh-Grafts zur 
Hauttransplantation dient, auf das dreifache der ursprünglichen Größe geschnitten. Das so 
gewonnene Transplantat wurde wiederum zur Deckung der auf beiden Tibiae entstandenen 
Periostdefekte verwendet, wobei die Ränder mit dem übrigen Periost mittels 5-0 monofiler 
Naht sorgfältig adaptiert wurden. 
Nach Wundverschluss und Verband erfolgte die Anlage zweier oberschenkellanger Soft-
Cast® Tutoren, um die postoperative Wundheilung zu gewährleisten und um das vom CCSD 
betroffene rechte Bein weiterhin vor Traumata zu schützen. Nach Abschluss der 
Wundheilung wurde für das betroffene Bein eine Versorgung mit einer Oberschenkel-
Nachtlagerungsschale zur weiteren Wuchslenkung, sowie einer Oberschenkel-Gehorthese 
zur Frakturprophylaxe durchgeführt, welche der Patient sehr gut toleriert. 
 
3.9.3. Neurovasculär gestielte, calcaneo-cutane Stumpfkappenplastik 
 
(s. Abb. 18 im Anhang) 
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Diese Methode wurde durch Herrn Professor Dr. med. M. Weber inauguriert (Weber u. 
Niethard, 1997, Weber, 2002b) 
 
Im Rahmen der Operation wird die gesamte Pseudarthrosenregion radikal entfernt und die 
umgebenden Weichteile unter sorgfältiger Schonung des posterioren, medialen 
Nervengefäßbündels (A., V. und N. tibialis posterior), entfernt. Die Resektion erfolgt proximal 
bis auf makroskopisch gut vaskularisierten Knochen mit sichtbarem Markkanal und distal 
unter vollständiger Resektion des oberen Sprunggelenks einschließlich Talus. Die Fibula 
wird proximal auf gleicher Höhe wie die Tibia reseziert und distal ebenfalls komplett entfernt. 
Des weiteren wird der gesamte Vorfuß in der Chopart-Linie reseziert und der verbleibende 
Calcaneus einschließlich der Fersenhaut gefäß- und nervengestielt nach dorsaler Kippung 
um 55° mit dem proximalen knöchernen Unterschenkel verbunden. Hierbei wird die Tibia in 
das Corpus calcanei eingefalzt. Es folgt die Fixation mit gekreuzten Kirschnerdrähten, die 
Nerven- und Gefäßbündel werden subkutan meanderförmig verlegt. Es hat sich gezeigt, 
dass die Erhaltung der Vasa tibiales posteriores und des Nervus tibialis posterior für die 
vaskuläre und sensible Versorgung ausreichend ist. Darüber hinaus zeigte sich, dass die 
Rotation des Calcaneus um 180° zu einem verbesserten Alignement führte (Weber, 1999). 
Postoperativ erfolgt die Anlage einer Oberschenkel-Liegeschale bis zur Drahtentfernung 
nach 6 Wochen. Anschließend wird eine Interimsprothese mit Hilfe eines zirkulären 
Oberschenkelgipses angebracht und mit dem Belastungsaufbau über weitere 6 Wochen 
begonnen. Letzteres erfolgt behutsam, da die Knochen aufgrund der häufig bestehenden 
Inaktivitätsosteopenie noch nicht ausreichend stabil sind. Die Versorgung mit einer 
Unterschenkelprothese erfolgt nach knöcherner Konsolidierung, hierbei kann es erforderlich 
sein, zunächst eine Oberschenkelprothese zur besseren Schonung der Stumpfkappenplastik 
einzusetzen. 
 
 
4. ERGEBNISSE 
 
Es wurden die Daten von 20 Patienten analysiert. Die Geschlechterverteilung betrug 13 
männliche zu 7 weiblichen Patienten. Die Patienten waren zum Zeitpunkt ihrer erstmaligen 
Vorstellung im Durchschnitt 1 Jahr und 6 Monate alt (1 Monat bis drei Jahre und sieben 
Monate). Der durchschnittliche Beobachtungszeitraum betrug 59,4 Monate (2 - 163 Monate). 
Neun der Patienten (45%) waren vor ihrer Vorstellung in Heidelberg bzw. Aachen 
mindestens einmal alio loco ohne anhaltenden Erfolg operiert worden. 
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4.1. DIAGNOSESTELLUNG 
 
Bei dem Patientengut, welches retrospektiv ausgewertet wurde, wurde die Diagnose 
„congenitale Tibiapseudarthrose“ zum Teil sehr spät gestellt. In zwei Fällen erfolgte die 
Diagnosestellung retrospektiv im Rahmen dieser Arbeit. Drei weitere Heidelberger Fälle 
wurden nicht in die Analyse einbezogen, da hier die Diagnose eines CCSD fälschlicherweise 
gestellt wurde. Es handelte sich hierbei in zwei Fällen um ein Crus recurvatum congenitum, 
welches eine hohe Spontanheilungstendenz zeigt und per definitionem nicht dem CCSD 
zugeordnet wird Bassett et al. (1981). Der dritte Fall war eine Fibulaaplasie (Typ III n. 
Coventry u. Johnson, 1952). 
Bevor die korrekte Diagnose gestellt wurde, erschienen in den gesichteten Akten unter 
anderem die Diagnosen „persistierende Pseudarthrose“, „rezidivierende Pseudarthrose“ oder 
„therapierefraktäre Pseudarthrose“. Es wird außerdem die Bezeichnung „Pseudarthrose bei 
fibröser Dysplasie“ sowie „Pseudarthrose bei M. von Recklinghausen“ verwendet. Der 
durchschnittliche Zeitraum von der Erstvorstellung bis zur richtigen Diagnosestellung betrug 
zwei Jahre und elf Monate (1 Monat bis 4 Jahre und 7 Monate). 
Bei den Patienten, welche während des Entstehens dieser Arbeit erstmals vorstellig wurden 
(Fallnr. 4,10,11.18,19 und 20), wurde die Diagnose CCSD im Rahmen der Erstvorstellung 
anhand der klinischen und radiologischen Befunde sowie der Anamnese gestellt. In zwei 
Fällen (Fallnr. 18 und 19) bestand zum Zeitpunkt der Diagnosestellung noch keine Fraktur 
der Tibia. Bei Patient Nr. 18 war es kurz zuvor zu einer Fraktur der Fibula ohne Trauma 
gekommen. 
 
4.2. KLASSIFIKATION 
 
Die einzelnen Klassifikationen des CCSD sind im Literaturüberblick näher erläutert. Der 
Übersicht halber findet sich unter Tabelle 5 im Anhang eine Zusammenfassung der 
wichtigsten Kriterien der gängigen Klassifikationen. 
Die Erfahrungen in der Behandlung des CCSD führten zu einer umfangreichen 
Literaturrecherche, welche am Anfang dieser Arbeit zusammengefasst ist. Hierbei wurde 
deutlich, dass es bisher kein allgemein gültiges Therapieschema gibt, um dieses seltene 
Krankheitsbild zu behandeln. Hinzu kommen die bekannten Schwierigkeiten in der 
Diagnostik und Klassifikation, welche häufig eine frühzeitige Diagnose erschweren und eine 
adäquate Therapie verzögern. Aus diesen Problemen heraus wurde ein 
Behandlungsschema konzipiert, welches auf klaren, klinischen, radiologischen und 
psychosozialen Kriterien beruht. Dies führte wiederum zu einer Einteilung in verschiedene 
Subtypen, welchen jeweils eine konkrete Therapieform zugeordnet werden kann (s. Kap. 
5.9.3.). 
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Tabelle 6 (s. Anhang) zeigt eine Auflistung der klinischen, radiologischen und psycho-
sozialen Kriterien für die Einteilung in die neue Klassifikation.  
 
Bei den analysierten Fällen war vor Erstellung dieser Arbeit in keinem der Fälle eine 
Klassifizierung vorgenommen worden, welche über das Nennen der Begleiterkrankung (M. 
Jaffé-Lichtenstein, M. von Recklinghausen) hinausging. 
Im Folgenden werden die Fälle retrospektiv in die Klassifikationen von Andersen (1972), 
Boyd (1982), Crawford (1986) und der eigenen Klassifikation eingeteilt. Maßgeblich für diese 
Einteilung war jeweils der frühestmögliche Zeitpunkt. Aufgrund des Fehlens von frühen 
Röntgenaufnahmen und des durch die Voroperationen veränderten radiologischen Befundes 
war eine Zuordnung zu den etablierten Klassifikationen bei neun Patienten (Fallnr. 
1,2,4,8,10,11,13,14 u. 15) nur bedingt möglich. Das Erscheinungsbild einer vielfach 
voroperierten Unterschenkelpseudarthrose erschwerte aufgrund iatrogener und reaktiver 
Veränderungen die Einteilung, da hierfür der radiologische Ausgangsbefund und der Verlauf 
innerhalb der ersten Lebensjahre notwendig sind. 
 
Tabelle 7 (s. Anhang) zeigt eine Gegenüberstellung der verschiedenen Subtypen nach 
Andersen (1972), Boyd (1982), Crawford (1986) und der neuen eigenen Klassifikation 
(jeweils frühestmögliche Einteilung) zur Zahl der Operationen und dem Endergebnis. 
 
Für die Einteilung zu Typ III sind eines oder mehrere Kriterien je nach Gewichtung 
entscheidend. Den Kriterien zugrunde liegend sind die Angaben von Edvardsen (1973) und 
McCarthy (1982) wobei von den Kriterien 1-6 wenigstens 3 vorliegen sollten. Die Kriterien Nr. 
7 und 8 sind allein ausreichend, da der Erfolg einer rekonstruktiven Therapie bei fehlender 
Compliance nicht Erfolg versprechend ist. Bei ausdrücklichem Wunsch des Patienten 
und/oder der Eltern nach Amputation ist der Patient ebenfalls dem Typ III zuzuordnen. 
 
4.3. PATHOLOGISCHE ANATOMIE 
 
4.3.1. Ergebnisse der Aktenanalyse 
 
In den Patientenakten fanden sich zwölf histologische Befunde von Operationsresektaten, 
welche von sechs Patienten (Fallnr. 2,3,6,7,12 u. 13) gewonnen wurden. Hierbei war nicht 
feststellbar, von welchem genauen Areal oder auch Gewebe die Proben entnommen worden 
waren. Die lichtmikroskopischen Befunde, waren uneinheitlich. In fünf Fällen (42%, Fallnr. 2, 
6, 7, 12, 13) dominierte im histologischen Bild eine zellarme, periostale oder endostale 
Fibrose mit Rarefikation des kortikalen Knochens. Des Weiteren zeigte sich in zwei Fällen 
(17%, Fallnr. 6 u.13) eine knorpelige Metaplasie des Fasergewebes. In 2 Fällen (17%, Fallnr. 
6 u. 7) wurden gesteigerte Umbauvorgänge beschrieben und in weiteren zwei Fällen (17%, 
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Fallnr. 2 u. 12) eine chronische, unspezifische Entzündung. Histopathologisch wurde bei 
einem Patienten (8%, Fallnr. 7) die Diagnose eines M. von Recklinghausen und in zwei 
Fällen (17%, Fallnr. 2 u. 6) die einer fibrösen Dysplasie gestellt. Außerdem zeigten sich bei 
einer Patientin (8%, Fallnr. 6) sekundär narbige Veränderungen des Periosts. In einem Fall 
(Fallnr. 3) fanden sich bis auf einen schmalen, weitgehend verödeten Gelenkspalt der 
Pseudarthrose keine atypischen Befunde. 
 
4.3.2. Eigene Ergebnisse 
 
Die von den eigenen Patienten gewonnen Biopsien wurden zunächst lichtmikroskopisch 
ausgewertet. Es handelt sich um die Patienten mit den Fallnr. 4, 8, 10, 11, 15 und 19. Die in 
Kap. 3.6 beschriebenen Untersuchungen wurden gezielt mit der Frage nach der 
pathogenetischen Rolle des Periosts im Rahmen des CCSD durchgeführt. 
Makroskopisch war im Resektat in allen Fällen das deutlich verdickte Periost im 
Pseudarthrosenbereich erkennbar (s. Abb. 27 im Anhang). 
Lichtmikroskopisch zeigte sich, übereinstimmend mit den Vorbefunden aus den 
Patientenakten, in allen Fällen überschießend gebildetes, proliferierendes Bindegewebe, 
bestehend aus Fibrozyten und kollagenem Stroma, in welches reichlich kleinere Blutgefäße 
eingebettet waren (s. Abb. 28 im Anhang). Während die meisten Zellen Fibrozyten waren, 
fanden sich einige Zellen mit elongierten Zellfortsätzen und hellem Chromatin, wie sie auch 
in kutanen Neurofibromen zu finden waren. Diese Zellen waren vermutlich neuralen 
Ursprungs (s. Abb. 29 im Anhang) und waren auch in der Nähe von Blutgefäßen 
nachweisbar, welche durch eine ausgeprägte Intimaproliferation und Lumeneinengung 
auffielen. Dieses Bindegewebe war zwischen die knöchernen Pseudarthrosenenden 
eingelagert. Suffizienter, d. h. kompakter, älterer Knochen war hier nicht nachzuweisen. Das 
die Pseudarthrose umgebende Periost war deutlich konzentrisch verdickt, die Kompakta war 
unterbrochen und die Spongiosa wies keine trabekuläre Struktur auf. Eine typische 
Kallusbildung war nicht nachweisbar (s. Abb. 30 im Anhang). 
Immunhistochemisch markierte der Antikörper S 100, der eine neuronale Differenzierung 
nachweist, diffus verteilte Zellen im Bereich des peripseudarthrotischen Periosts. Zudem 
konnte eine S 100-positive Immunreaktivität mit zirkulärer Anordnung der Zellen auch in der 
Nachbarschaft kleiner periostaler Gefäße nachgewiesen werden (s. Abb. 29 und 31 im 
Anhang). Dies war ein Hinweis auf das Vorkommen von Zellen neuronaler Herkunft in der 
Region der Pseudarthrose. Die übrigen immunhistochemischen Untersuchungen waren 
unspezifisch. 
Elektronenmikroskopisch ließ sich ein entsprechendes Korrelat zu den lichtmikroskopischen 
und immunhistochemischen Befunden zeigen (Fallnr. 8, 10, 11 u. 15). Im 
Pseudarthrosengewebe und im umgebenden Periost waren zahlreiche Fibrozyten in 
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regulärem kollagenem Stroma nachweisen (s. Abb. 32 im Anhang). Die Fibrozyten zeigen 
ein kräftiges und erweitertes endoplasmatisches Retikulum. Außerdem fanden sich kleine 
Blutgefäße und Nervenäste mit und ohne Myelinscheide. Auch mit dieser Methode konnte 
eine größere Anzahl kleiner Zellen mit langen, dendritischen Fortsätzen nachgewiesen 
werden (s. Abb. 33 im Anhang). Im Vergleich mit bekannten Strukturen des Nervengewebes 
sowie in Kenntnis der immunhistochemischen Ergebnisse konnte abgeleitet werden, dass 
diese Zellen Perineuralzellen entsprachen. Die meisten dieser Zellen lagen im Stroma 
verstreut, während einige wenige konzentrisch um kleinere Blutgefäße angeordnet waren (s. 
Abb. 34 im Anhang). Diese Blutgefäße waren verengt und die Endothelzellen erschienen 
aufgequollen. Im Periost kamen auch einzelne markhaltige Nervenfasern zur Darstellung. 
Das zelluläre Bild war abschnittsweise nahezu identische mit dem kutaner Neurofibrome, die 
zum Vergleich ebenfalls elektronenoptisch untersucht wurden. Neurofibromartiges Gewebe 
war damit auch unmittelbar im Periost nahe der CCSD-Läsion der Patienten nachweisbar. 
Diese Zellen lagen in unmittelbarer Nachbarschaft von kleinen periostalen Gefäßen. In der 
Nachbarschaft dieser Befunde waren zugrunde gegangene Zellen bzw. deren Zellfragmente 
als Zeichen der Durchblutungsstörung zu sehen. Dies konnte bei allen Patienten 
nachgewiesen werden und zwar unabhängig davon, ob diese an einer Neurofibromatose 
erkrankt waren oder nicht. Der Befund erinnert an die konzentrische Umlagerung von 
Perineuralzellen und Schwann-Zellen um Axone bei markhaltigen Nervenfasern. Die Folge 
war eine zum Teil hochgradige Obliteration des Gefäßlumens mit fibrotischer Veränderung 
des betroffenen Periosts.  
 
4.4. ÄTIOLOGIE / PATHOGENESE 
 
4.4.1. Ergebnisse der Aktenanalyse 
 
Bezüglich der Ätiologie des Krankheitsbildes war in den Krankenakten nichts vermerkt. Die 
Ursachensuche beschränkte sich auf die Nennung eines evtl. bestehenden M. von 
Recklinghausen oder einer fibrösen Dysplasie vom Typ Jaffé-Lichtenstein. 
 
4.4.2. Eigene Ergebnisse 
 
Offenbar finden sich in unmittelbarer Umgebung der Pseudarthrose Zellen neuronalen 
Ursprungs, welche sich zirkulär um periostale Arterien legen ganz so, wie sich Schwann-
Zellen um Nervenaxone anordnen (vgl. Kap. 4.3). Aufgrund dieser Einschnürung der 
Blutgefäße kommt es distal dieser Obliteration zu einer Hypoxämie des Gewebes mit 
resultierender fibrotischer Degeneration des Bindegewebes, welches zu einer auch 
makroskopisch sichtbaren Verdickung des Periosts führt. Dieser degenerierte Periostmantel 
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verhindert das apositonelle Knochenwachstum des Röhrenknochens und führt zu den 
bekannten Veränderungen des Knochens. 
 
 
 
4.5. KLINIK 
 
Die Angaben über den genauen klinischen Befund waren in den Patientenakten spärlich. 
Nachfolgend werden die ermittelten Befunde zusammengefasst, diese decken sich 
weitestgehend mit den eigenen erhobenen Befunden: 
 
4.5.1. Schmerz 
 
Der Schmerz war eines der selteneren Symptome, mit welchen die Patienten sich 
vorstellten. Eine lokale Druckschmerzhaftigkeit war der einzige regelmäßige Befund. Bei drei 
der Patienten (15%; Fallnr. 6, 12, 16) traten im Verlauf gelegentlich Schmerzen im 
betroffenen Unterschenkel auf, ohne dass eine Operation oder ein Trauma vorausgegangen 
waren. Diese Schmerzen besserten sich nach vorübergehender Ruhigstellung im Gips. In 
einem Fall (Fallnr. 6) war dies der Hinweis auf eine Ermüdungsfraktur nach zunächst 
ausgeheilter Pseudarthrose. Alle Patienten mit bestehender Pseudarthrose waren mit einer 
Orthese versorgt, womit sich eine weitgehend schmerzfreie Vollbelastung erreichen ließ. 
 
4.5.2. Beteiligte Gelenke 
 
Zum Zeitpunkt der Erstvorstellung waren Knie- und Sprunggelenke bei allen Patienten, 
welche zuvor nicht operiert worden waren, bis auf einen (Fallnr. 9) frei und schmerzlos 
beweglich. Dieser eine Patient wies congenitale Sichel- und Hackenfüße beidseits mit 
entsprechend eingeschränkter Beweglichkeit der Sprunggelenke auf. 
Zum Zeitpunkt der Datenerfassung bestand in drei Fällen (15%; Fallnr. 5,6 und 7) nach 
multiplen Operationen eine schmerzhafte Einschränkung der Knie- (Fallnr. 6 und 7) bzw. 
Sprunggelenksbeweglichkeit (Fallnr. 5, 6 und 7). Zu den Bewegungsausmaßen im Bereich 
der Kniegelenke finden sich keine genauen Werte in den Patientenakten. Die 
Sprunggelenksbeweglichkeit betrug bei Fallnr. 6 Dorsalextension/Plantarflexion: 5°/0°/5°, 
während die Beweglichkeit in den beiden anderen Fällen (Fallnr. 5 u. 7) weniger stark 
eingeschränkt war (Fallnr. 5: Dorsalextension/Plantarflexion: 10°/0°/40°, Fallnr. 7: 
10°/0°/15°). Des Weiteren wird in der Akte von Fallnr. 5 eine „Instabilität beider oberer 
Sprunggelenke“ erwähnt, welche nicht näher quantifiziert wird. 
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Die in der Literatur beschriebene Entwicklung einer Valgusfehlstellung des oberen 
Sprunggelenks im Rahmen der operativen Therapie zeigte sich - bei sehr lückenhafter 
Dokumentation - auch bei einigen Patienten des eigenen Kollektivs (Fallnr. 5, 6, 7 u. 12). 
 
 
Tabelle 8 (s. Anhang) zeigt die radiologische Stellung des ipsilateralen oberen 
Sprunggelenkes in der Frontalebene im zeitlichen Verlauf (sofern eruierbar). 
 
4.6. ZUSAMMENHÄNGE MIT ANDEREN ERKRANKUNGEN 
 
Bei den Patientinnen Nr. 2, 6, und 12 war anhand der radiologischen Befunde die Diagnose 
einer fibrösen Dysplasie Typ Jaffé-Lichtenstein gestellt worden, in den Fallnr. 2 und 6 wurde 
diese Diagnose histologisch bestätigt. Im Fall des Patienten Nr. 10 war alio loco klinisch, und 
radiologisch die Diagnose einer fibrösen Dysplasie (Typ Campanacci) gestellt worden, 
histologisch konnte dies nicht bestätigt werden. 10 Patienten (Fallnr. 3, 5, 7, 8, 11, 14, 15, 
16, 18 u. 19) wiesen klinische Zeichen einer Neurofibromatose auf. Dies waren in allen 
Fällen (100%) mehr als 5 Café-au-lait-Flecken, in zwei Fällen (10%, Fallnr. 8 u. 11) kutane 
Neurofibrome, in einem Fall (5%; Fallnr. 8) multiple intracerebrale Gliome, in einem Fall (5%; 
Fallnr. 19) Irishamartome, in drei Fällen (15%; Fallnr. 3, 8 und 18) außerdem Café-au-lait-
Flecken bei einem Verwandten ersten Grades. 
 
4.7. RADIOLOGIE 
 
Im Folgenden werden die Ergebnisse der Aktenauswertung und der Analyse der 
Röntgenbilder dargestellt. 
 
4.7.1. Radiologie vor der ersten Fraktur der Tibia oder Fibula (Präfrakturstadium) 
 
(s. Abb. 3 im Anhang) 
Von 7 Fällen (35%, Fallnr. 2, 6, 7, 12, 15, 16 und 19) existierten Bilder, welche den 
Unterschenkel vor Auftreten von Frakturen zeigten. Allen Fällen gemeinsam war eine 
deutliche Krümmung der Tibia sowohl in der Frontal-, als auch in der Sagittalebene. Eine 
Antekurvationsfehlstellung war in allen 7 Fällen zu sehen (100%) und in allen Fällen bis auf 
einen Fall (86%; Fallnr. 2) mit einer Varuskrümmung kombiniert. In Fallnr. 2 war in der 
Frontalebene nur eine proximale Valgusfehlstellung von 10° erkennbar. In zwei Fällen (29%; 
Fallnr. 7 und 12) fand sich zusätzlich ein geringgradiges, proximal betontes Crus valgum von 
ca. 10° bei distaler Varusfehlstellung. Die Varusfehlstellung lag bei durchschnittlich 33° (Min.: 
20°; Max.: 48°), während die Antekurvation im Durchschnitt 35° betrug (Min.: 20°; Max.: 50°). 
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Der Scheitelpunkt der Krümmung lag bezüglich der Antekurvation im mittleren und bezüglich 
der Varusfehlstellung im distalen Drittel der Tibia.  
Die Fibula war entweder radiologisch unauffällig (29%, Fallnr. 2 u. 12) oder zeigte ähnliche 
Fehlstellungen wie die Tibia (71%, Fallnr. 6, 7, 15, 16 u. 19), wobei die Antekurvation in 
diesen Fällen im Vergleich zur Tibia weniger stark ausgeprägt war. 
Die Struktur des Knochens war in sechs der sieben Fälle (86%; Fallnr. 6, 7, 12, 15, 16 u. 19) 
durch eine sklerotische Verdickung der Kortikalis im Bereich der stärksten Krümmung 
gekennzeichnet, welche zum Markraum hin unscharf begrenzt war und vom Scheitelpunkt 
der Krümmung weg abnahm. Diese Sklerose fand sich sowohl auf der konvexen, wie auf der 
konkaven Seite der Krümmung. Sie führte in drei Fällen (42%; Fallnr. 7, 16 u. 19) zur 
Einengung und in zwei Fällen (29%, Fallnr. 6 u. 15) zum radiologischen Verschwinden des 
Markkanals auf einer Strecke von 1 cm (Fallnr. 15) bzw. 4 cm (Fallnr. 6). In einem Fall (14%; 
Fallnr. 16) zeigte auch die Fibula einen obliterierten Markkanal, zu diesem Befund kam eine 
Taillierung der Fibuladiaphyse hinzu. Im Fallnr. 2 war die gesamte proximale Hälfte der Tibia 
zystisch aufgetrieben und nach außen wellig begrenzt, was dem typischen radiologischen 
Befund einer fibrösen Dysplasie entsprach. 
Im Scheitelpunkt der Krümmung fanden sich in zwei Fällen (29%; Fallnr. 6 u. 12) kleinere 
Zysten von etwa 1 cm x 0,5 cm x 0.7 cm (Fallnr. 6) bzw. 1 cm x 1,2 cm x 0.8 cm (Fallnr. 12). 
Die von Boyd beschriebene Einschnürung der Diaphyse am Übergang vom mittleren zum 
distalen Tibiadrittel zeigte sich in einem Fall (14%; Fallnr. 15). 
 
4.7.2. Radiologie nach spontaner Tibiafraktur 
 
(s. Abb. 19 im Anhang) 
In fünf Fällen (25%; Fallnr. 3, 6, 9, 16 u. 17) kam es ohne adäquates Trauma zu einer 
Fraktur der Tibia mit anschließender Pseudarthrosenbildung. Die Lokalisation war in allen 
fünf Fällen (100%) im Bereich des unteren Tibiadrittels, wobei in zwei Fällen (40%; Fallnr. 9 
u. 17) eine Pseudarthrose der Fibula bestand, welche der Tibiafraktur vorausgegangen war. 
Es zeigte sich allgemein das Bild einer atrophen Pseudarthrose mit spitz zulaufenden 
Knochenenden, deren Enden sklerotisch waren. Durch diese Sklerose endete der Markkanal 
in allen Fällen bis auf einen Fall (80%, außer Fallnr. 3) schon ca. 2 cm vor dem Ende des 
Fragments. Sklerosen und zystische Veränderungen zeigten sich außerdem proximal und 
distal des Pseudarthrosenspaltes. Dieser selbst war nicht von Kallus überbrückt und es 
bestand eine Dislokation der Fragmente mit einer Stauchung und Verkürzung des Knochens. 
 
4.7.3. Ausgeheilte Pseudarthrose 
 
(s. Abb. 20a/b im Anhang) 
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Unabhängig von der Art der vorausgegangenen Therapie wird das radiologische Bild einer 
konsolidierten Pseudarthrose beschrieben. Dies betraf 8 postoperative Ergebnisse (Fälle) bei 
7 Patienten (35% der Gesamtzahl, Fallnr. 2, 4, 6, 7, 13, 14 u. 15), wobei es bei der Patientin 
mit der Fallnr. 6 nach ausgeheilter Pseudarthrose zu einer Refraktur kam, welche ebenfalls 
zur Konsolidierung gebracht werde konnte (Fallnr. 6/1 u. 6/2). In zwei der 8 Fälle (25%; 
Fallnr. 2 u. 7) handelte es sich um einen Zustand nach mehrfachen Pseudarthrosen auf 
unterschiedlichen Höhen, welche sich infolge der Therapie (Fallnr. 2: Tibiatransplantation; 
Fallnr. 7: Kallusdistraktion) einstellten. In allen Fällen (100%) war trotz Ausheilung der 
Pseudarthrosezone noch eine mehr oder weniger stark ausgeprägte Sklerosierung in diesem 
Bereich zu erkennen. Entweder quer verlaufend als Ausdruck eines ehemaligen Fraktur- 
oder Osteotomiespalts (4 Fälle, 50%; Fallnr. 2, 6/1, 6/2 u. 7), oder axial in Form einer 
Sklerosierung der Kortikalis mit Einengung des Markkanals auf einer Länge von 3,5 bis 6 cm 
(6 Fälle, 75%; 2, 6/1, 6/2, 7, 13 u. 14). Die Weite des Markraumes betrug hier zwischen 2 
und 12 mm. Die Schaftbreite der Tibia war nur in zwei Fällen (25%; Fallnr. 4 u. 15) als 
normal anzusehen, in den übrigen Fällen fand sich eine leichte Taillierung. In einem Fall 
hatte die Konsolidierung nur auf einer Breite von 15 x 12 mm stattgefunden, hier resultierte 
ein sanduhrförmiger Isthmus der Tibiadiaphyse. 
Drei der Fälle (37%; Fallnr. 4, 6/1, u. 15) wiesen eine achsengerechte Stellung der Tibia auf, 
in den übrigen Fällen bestand eine leichte bis mittelgradige Fehlstellung im Valgus- (4 Fälle, 
50%; Fallnr. 2, 7, 13 u. 14, 10°-33°, durchschnittl. 18°) oder Antekurvationssinne (4 Fälle, 
50%; Fallnr. 6/2, 7, 13 u. 14, 10°-35°, durchschnittl. 18°). 
 
4.7.4. Persistierende Pseudarthrose nach multiplen Operationen 
 
(s. Abb. 21 im Anhang) 
Alle Patienten, welche nach Operationen noch oder wieder eine Pseudarthrose des 
Unterschenkels (Tibia und/oder Fibula) aufwiesen, wurden hier einbezogen. Es dominierte 
das Bild einer atrophen Pseudarthrose von Tibia und Fibula (Fallnr. Nr. 2, 4 u. 14) im distalen 
Unterschenkelbereich. Im Übrigen ergab sich ein inhomogenes Erscheinungsbild als Folge 
der multiplen und unterschiedlichen Operationen. Allen Fällen gemeinsam (100%) war eine 
zum Teil deutliche Verkürzung, welche sich in Form von atrophischen und gestauchten 
Knochenfragmenten darstellte. Weiterhin waren die Knochenenden sklerosiert und spitz 
zulaufend. In zwei Fällen (Fallnr. 2 u. 4) wies die Tibia zwei Pseudarthrosen auf, zwischen 
denen sich ein 4 cm (Fallnr. 2) bzw. 5 cm (Fallnr. 4) langer, hypodenser und unregelmäßig 
konturierter Teil der Diaphyse befand. Proximal bestand bei Fallnr. 4 außerdem eine 
Synostose zwischen Tibia und Fibula nach Fixateurbehandlung. 
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4.7.5. Exemplarischer radiologischer Verlauf bei Crus varum et recurvatum 
 
(s. Abb. 1a-c im Anhang) 
Am Beispiel einer Aachener Patientin soll hier die gute Spontanprognose des Crus varum et 
recurvatum congenitum veranschaulicht werden. Der radiologische Verlauf bei dieser 
Patientin war gut dokumentiert, so dass eine nahezu lückenlose Sichtung der Befunde vom 
Zeitpunkt der Geburt bis zum fünften Lebensjahr möglich war. 
Am Tage der Geburt wiesen Tibia und Fibula des linken Beines eine distal betonte, parallel 
verlaufende Achsabweichung von nahezu 50° im Valgussinne bei ca. 45° Rekurvation auf. 
Es bestand eine ausgeprägte konkavseitige, also ventro-laterale Sklerosierung der Kortikalis, 
wohingegen die konvexseitige Kortikalis unauffällig erschien. Zystische Strukturen oder 
andere substanzielle Defekte fehlten. Der zum Vergleich aufgenommene rechte 
Unterschenkel war radiologisch unauffällig. Die Verlaufsaufnahmen im Alter von 10 Monaten 
zeigten bereits eine erhebliche Achskorrektur mit einer Valgusfehlstellung von lediglich 20° 
bei verbliebener Rekurvation von 30°, die kortikale Sklerosierung war ebenfalls deutlich 
rückläufig. Weitere Aufnahmen sieben Monate später zeigten keine Veränderung. Im Alter 
von zwei Jahren bestand eine Valgusfehlstellung von ca. 15°, wobei der 
Epiphysenfugenwinkel sogar weniger als 10° betrug. Bei weiterhin abnehmender 
Sklerosierung der Kortikalis bestand noch eine Rekurvation von ca. 15°. Die letzten 
vorliegenden Röntgenaufnahmen zeigten eine Fehlstellung von jeweils 10° im Valgus- und 
Rekurvationssinne bei nahezu unauffälliger Kortikalis und insgesamt homogener knöcherner 
Struktur. Klinisch war zu diesem Zeitpunkt ein Längendefizit des Unterschenkels von etwa 2 
cm im Vergleich zur Gegenseite festzustellen.  
 
4.7.6. Auswertung des neuen radiologischen Messverfahrens 
 
4.7.6.1 Messung von Diaphysenlänge und –breite im Verhältnis zur Sklerose 
 
Von sechs Patienten (Fallnr. 3, 6, 7, 12, 13 u. 14) lagen Röntgenbilder vor, welche für die 
Messungen verwertbar waren. Bei den Fallnr. 6 und 7 konnten 2 (Fallnr. 6) bzw. 3 (Fallnr. 7) 
Operationen ausgewertet werden, so dass eine Fallzahl von insgesamt 9 Fällen analysiert 
werden konnte. Zunächst wurde ein Verfahren entwickelt, welches die gemessenen Werte 
untereinander vergleichbar macht. Die Unterschenkel verschiedener Patienten sind 
unterschiedlich lang. Hinzu kommt, dass die für die Messungen herangezogenen 
Röntgenbilder und Photografien größtenteils in verschiedenen Maßstäben vorlagen. Um die 
Größenverhältnisse vergleichbar zu machen, musste der Vergrößerungs- bzw. 
Verkleinerungsfaktor eliminiert werden. Dies erfolgte durch Umrechnung der gemessenen 
Werte in prozentuale Verhältnisse. Es wurde somit nicht die Länge der Diaphyse oder die 
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Breite der Sklerose miteinander verglichen, sondern der prozentuale Anteil der Sklerose an 
der Diaphysenlänge bzw. –breite. Dieser Anteil wurde errechnet nach der Formel: 
 
Skleroseausmaß in % = Länge der Sklerose / Länge des Knochens x 100 
bzw. 
Skleroseausmaß in % = Breite der Sklerose / Breite der Diaphyse x 100. 
 
Somit war es möglich, das jeweilige Skleroseausmaß, trotz teilweise stark voneinander 
abweichender Größen- oder Maßstabsverhältnissen mit den anderen Fällen zu vergleichen. 
Wenn z.B. die Sklerose in einem Fall 4,5 cm betrug und im anderen Fall 7 cm, dies aber 
jeweils 50% der Diaphysenlänge entsprach, waren die Werte prozentual identisch (vgl. Abb. 
13 im Anhang). 
 
Die Messungen der Skleroseausmaße ergaben, dass ein niedriges Verhältnis von 
longitudinaler kortikaler Sklerose zur Diaphysenlänge häufiger mit einem guten 
Therapieergebnis korrelierte. Ein Zusammenhang zwischen dem Verhältnis der 
Sklerosebreite und der Breite der Diaphyse mit dem Therapieergebnis konnte hingegen nicht 
aufgezeigt werden.  
 
Tabelle 9 (s. Anhang) zeigt die Ergebnisse der Messungen vor (prä) und nach (post) 
Pseudarthrosenresektion bezüglich Ausmaß der Sklerose (s. auch Kap. 3.5.2.). 
 
Um diese Werte auch optisch vergleichbar zu machen, wurden sie graphisch dargestellt. 
Hierbei sind die erfolgreichen und die nicht erfolgreichen Fälle nebeneinander gestellt. In den 
Abb. 23 bis 26 (s. Anhang) zeigen Doppelbalken das proximale und distale Verhältnis von 
Sklerosenlänge zu Knochenlänge (Abb. 23 u. 24) bzw. Sklerosenbreite zu Diaphysenbreite 
(Abb. 25 u. 26) prä- und postoperativ in Prozent. 
 
In den Abb. 23 und 24 ist erkennbar, dass ein geringeres longitudinales Skleroseausmaß 
häufiger mit einem erfolgreichen Ausgang der Operation korreliert. Dies ist bereits 
präoperativ zu erkennen (durchschnittliches Skleroseausmaß der erfolgreichen Fälle bei 
etwa 30%, nicht erfolgreiche Fälle bei 52%) und zeigt sich postoperativ noch deutlicher 
(durchschnittl. Skleroseausmaß der erfolgreichen Fälle 20%, nicht erfolgreiche Fälle 42%), 
es wurde also bei den erfolgreichen Fällen im Rahmen der Operation großzügig sklerosierter 
Knochen entfernt. Während bei den erfolgreichen Fällen postoperativ nur in einem Fall 
(entspr. 25%, Nr. 12) die longitudinale Sklerose mehr als 30% beträgt, ist dies bei den nicht 
erfolgreichen Fällen immer der Fall (entspr. 100%), in drei Fällen (entspr. 60%, Nr. 6/2, 7/1, 
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7/2,) sogar proximal und distal. Die Abb. 25 und 26 lassen einen solchen Zusammenhang für 
die transversale Ausdehnung der Sklerose nicht erkennen. 
 
4.7.6.2. Analyse der Therapieformen bezogen auf Erfolg bzw. Misserfolg hinsichtlich des 
neuen radiologischen Messverfahrens 
 
Die Tabellen 10 und 11 (s. Anhang) zeigen nochmals in übersichtlicher Form das Ausmaß 
der longitudinalen Sklerose prä- und postoperativ mit der jeweils durchgeführten Therapie 
aufgeteilt in die erfolgreichen und die nicht erfolgreichen Fälle. Die Fälle mit einem 
Skleroseausmaß von mehr als 30% (Grenzwert) sind farblich hervor gehoben. 
 
4.7.7. Kernspintomografische Ergebnisse 
 
Im Rahmen dieser Arbeit konnten bei zwei Patienten kernspintomografische 
Untersuchungen durchgeführt werden Dies erfolgte insbesondere mit der Fragestellung wie 
sich das verdickte Periost und die peripseudarthrotischen Weichteile darstellen lassen und 
ob das Ausmaß der Erkrankung kernspintomografisch quantifiziert werden kann. Die 
Ergebnisse waren viel versprechend. Im Falle des Patienten mit der Fallnr. 18 war im 
Bereich der Pseudarthrose der distalen Fibula bei gekrümmter jedoch nicht frakturierter Tibia 
eine Kontrastmittel aufnehmende Läsion erkennbar, welche sich bis an die laterale 
Tibiakante erstreckte, jedoch keinen Hinweis auf entzündliche oder tumoröse 
Veränderungen enthielt. Dieses Gewebe konnte bei auch nativradiologisch sichtbarer, 
hypertropher Fibulapseudarthrose als überschießendem Kallusgewebe zugeordnet werden. 
Auffälligkeiten im Bereich der Tibia fanden sich abgesehen von der Fehlstellung nicht. 
Fallnr. 19 (s. Abb. 4 a/b im Anhang) wies, bei bestehendem Präfrakturstadium, im Bereich 
der Hauptkrümmung der Tibia eine geringfügig Kontrastmittel aufnehmende Struktur auf, 
welche dem Periost entsprach (dieser Befund war wegen begrenzter Auflösung und 
aufgrund von Bewegungsartefakten nicht näher verifizierbar). Nach erfolgter 
Periosttransplantation zeigte sich bei diesem Patienten eine zunehmende periostale 
Knochenanlagerung in der Konkavität der Krümmung, was als Hinweis auf die beginnende 
Aufrichtung der Fehlstellung zu werten war. 
 
4.8. ZUSATZBEFUNDE 
 
Es fielen auch congenitale Fehlstellungen und Dysplasien der unteren Extremität 
unabhängig vom CCSD auf. Diese verteilten sich folgendermaßen: 
 
Orthopädische Zusatzbefunde: 
- Sichel- und Hackenfüße beidseits (Fallnr. 9) 
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- leicht- bis mittelgradige Hüftdysplasie (Fallnr. 3, 6 und 12) 
- Hypoplasie der distalen lateralen Tibiaepiphyse (Fallnr. 3, 5 und 6) 
- congenitale Hüft- und Kniebeugekontraktur, sowie eine Klumpfußstellung an der vom 
CCSD betroffenen Extremität (Fallnr. 2) 
 
Neonatologische Zusatzbefunde: 
Drei der Patienten (16%; Fallnr. 3, 8 u. 15) wurden vor dem errechneten Geburtstermin 
entbunden. Fallnr. 3: 37. SSW - Sectio caesarea; Fallnr. 15: 35. SSW – Sectio caesarea 
wegen Querlage; Bei Fallnr. 8 war nur bekannt, dass es sich um eine „Frühgeburt“ mit einem 
Geburtsgewicht von 1660 g handelte. 
  
Sonstige Zusatzbefunde: 
 
- beidseitige Doppelniere mit operationspflichtiger Ureterabgangsstenose (Fallnr. 9) 
 
4.9. THERAPIE 
 
4.9.1. Konservative Therapie 
 
4.9.1.1. Gipsruhigstellung 
 
Zu Beginn der Therapie wurden Frakturen oder Pseudarthrosen von Fibula und Tibia mit 
Ober- und Unterschenkelgipsen versorgt. Vor allem nach erstmaliger Diagnose einer Fraktur 
war in allen Fällen eine Gipsversorgung erfolgt. Auch bei etablierter Pseudarthrose wurde 
vorübergehend eine Immobilisation mit Gips durchgeführt, um bewegungsabhängige 
Schmerzen zu lindern. 
 
4.9.1.2. Orthesen / Orthoprothesen 
 
Die Versorgung mit Gehapparaten war notwendig, um dem Patienten durch Entlastung der 
Pseudarthrose ein schmerzarmes Gehen zu ermöglichen (Orthesen) und eine evtl. 
bestehende Beinlängendifferenz auszugleichen (Orthoprothesen). Alle Patienten wurden im 
Intervall zwischen den Operationen und bei abwartender Haltung der Therapeuten mit Unter- 
oder Oberschenkelorthesen versorgt, wobei die Oberschenkelorthese vor allem im 
Kleinkindalter (Fallnr. 1, 3, 6, 9 u. 16) zur Anwendung kam. Eine Unterschenkelorthese 
wurde in erster Linie nach Konsolidierung der Pseudarthrose (Fallnr. 7, 12, 13, 14 u. 16) oder 
zur Mobilisierung der Patienten bei instabiler Pseudarthrose (Fallnr. 1, 2, 5, 6, 11, 15 u. 16) 
verordnet. Bei zunehmender Konsolidierung nach Operationen wurde von einem mehr 
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entlastenden auf einen eher führenden Apparat umgestiegen, um einer fortschreitenden 
entlastungsbedingten Osteopenie entgegen zu wirken. 
 
4.9.1.3. Pulsierende Elektromagnetische Felder (PEMF) 
 
Diese Therapie mit einer von außen aufgebrachten PEMF-Spule kam bei zwei Patienten zur 
Anwendung. Die genaue Art der Spule geht aus den Patientenakten nicht hervor. Eine 
alleinige Magnetfeldtherapie mit dem Ziel der Heilung wurde im Fall 9 nach 4 Monaten der 
Anwendung über 24 Stunden täglich mangels sichtbaren Erfolges abgebrochen. In einem 
anderem Fall (Fallnr. 2) wurde diese Methode angewendet, um den Bruch eines 
gefäßgestielten Fibulatransplantats zu therapieren. Zusätzlich erfolgte in diesem Zeitraum 
(13 Monate) eine operative Intervention mit Anlagerung von Spongiosa. Beide Verfahren 
führten hier nicht zum gewünschten Erfolg. In diesem Fall war die Magnetfeldtherapie nachts 
über 10-12 Stunden erfolgt. 
 
4.9.2. Operative Therapie 
 
Zur besseren Vergleichbarkeit wurden die operativen Eingriffe in primäre und sekundäre 
Operationen eingeteilt. Hierbei dienten primäre Eingriffe der Heilung der Pseudarthrose, 
während es sich bei sekundären Eingriffen entweder um Komplikationen, Metallentfernungen 
oder Amputationen handelte. Aber auch zusätzliche Eingriffe wie Spongiosaanlagerung 
fielen in diese Kategorie. Die Tabellen 12 (primäre Eingriffe) und 13 (sekundäre Eingriffe) (s. 
Anhang) zeigen eine Übersicht über Operationsart, -anzahl und deren Erfolgsraten. 
 
4.9.2.1. Operationen, die im Rahmen dieser Arbeit durchgeführt wurden 
 
An elf der 20 hier vorgestellten Patienten wurden an der orthopädischen Klinik Heidelberg 
insgesamt 39 operative Eingriffe vorgenommen (durchschnittl. 3,5 Operationen pro Patient). 
Neun der Patienten waren alio loco bereits insgesamt sechsunddreißigmal ohne Erfolg 
operiert worden (durchschnittl. 4 Operationen pro Patient). Die Art und Durchführung dieser 
Eingriffe war zum Zeitpunkt der Vorstellung in Heidelberg nicht mehr in allen Fällen 
nachvollziehbar. 
Der Beobachtungszeitraum dieser Arbeit beinhaltet die Therapie von vier der Heidelberger 
Patienten (Fallnr. 4, 8, 11 u. 15) und zwei Aachener Patienten (Fallnr. 10 u. 19). Alle wurden 
in der Orthopädischen Klinik der RWTH Aachen weiterbehandelt. Es wurden hier insgesamt 
16 Operationen durchgeführt (durchschnittl. 2,6 Operationen pro Patient). Bei der Analyse 
der Operationen wurde bei jedem Patienten unterschieden zwischen Eingriffen, welche in 
keinem prinzipiellen Zusammenhang miteinander stehen und solchen, die als Teil eines 
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bestimmten Therapieschemas aufeinander folgten. So sind je nach therapeutischer Strategie 
die Pseudarthrosenresektion, die Anlage eines Fixateurs, das Anfrischen der 
Resektionsenden und die Abnahme des Fixateurs als Teil eines mehrzeitigen 
Operationsverfahrens zu betrachten. Solche Eingriffe sind als geplante Sekundäreingriffe mit 
Indizes (11, 12, etc.) gekennzeichnet. 
Im Einzelnen handelte es sich um folgende Operationen: 
 
Fallnr. 4 (6 Vor-OP´s): 
OP 11 (März 1994): Großzügige Resektion der infizierten Pseudarthrose, Entfernung von 
Narbengewebe, Einbringen von Septopal®-Ketten, Anlage eines Ilizarov-Ringfixateurs 
OP 12 (April 1994): Erneute Resektion der Pseudarthrose nach Infektsanierung, proximale 
Kortikotomie und Beginn mit äußerem Segment-Transport von 8 cm 
OP 13 (Oktober 1994): Anfrischen der Knochenenden im Dockingbereich, Anlagerung von 
autologer Spongiosa, weitere Kallusdistraktion von weiteren 10 cm proximal der 
Unterschenkelverlängerung (Kallusdistraktion somit insgesamt 18 cm) 
OP 14 (März 1997): Entfernung des Fixateurs 
 
Zusammenfassung: Vierzeitiges operatives Vorgehen im Rahmen einer Pseudarthrosen- 
und Infektsanierung mittels äußerem Segmenttransport im Ilizarov Fixateur. Keine 
ungeplanten Sekundäreingriffe, Gesamtdauer 3 Jahre. 
 
Endergebnis: Klinisch und radiologisch konsolidierter Unterschenkel ohne Fehlstellung, 
keine Beinlängendifferenz 
 
 
Fallnr. 8 (4 Vor-OP´s): 
OP 11 (Februar 1997): Resektion der Pseudarthrose und des Periosts, Kortikotomie und 
Beginn mit innerem Segment-Transport nach Weber im Ringfixateur mittels flexibler 
Drähte und Umlenkrollen 
OP 2 (Juni 1997): Neuanlage der Zugdrähte, welche im osteopenischen Knochen keinen 
Halt fanden 
OP 12 (November 1997): Entfernung des Fixateurs ohne erfolgte Heilung 
OP 3 (Mai 1998): Unterschenkelamputation mit neurovasculär gestielter, calcaneo-cutaner 
Stumpfkappenplastik nach Weber 
 
Zusammenfassung: Versuch der extremitätenerhaltenden Therapie mit innerem Segment-
transport nach Weber. Aufgrund der ungünstigen psychosozialen Patientensituation war 
nach der ersten ungeplanten Operation (OP 2) eine weitere aufwendige Therapie mit 
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Fixateur externe nicht mehr möglich. Dem Wunsch der Familie und der Patientin 
entsprechend wurde die Indikation zur Amputation (Verfahren nach Weber) gestellt. 
Postoperativ zunächst verzögerte Konsolidierung der tibio-calcanealen Osteosynthese, im 
Verlauf stabile Durchbauung. Gesamtdauer 1 ¼ Jahre 
 
Endergebnis: Vollständige radiologische Konsolidierung der tibio-calcanealen 
Osteosynthese. Reizloser, voll belastbarer und sensibler Unterschenkelstumpf. Patientin 
läuft frei mit einer Unterschenkelprothese und gibt keinerlei Beschwerden an. 
 
 
Fallnr. 10 (6 Vor-OP´s): 
OP 11 (Mai 1998): Resektion der Pseudarthrose und des Periosts, proximale Kortikotomie 
und innerer Segment-Transport n. Weber mit flexiblen Drähten und Umlenkrollen 
OP 12 (Dezember 1998): Geplantes Anfrischen der Dockingstelle, Anlagerung von autologer 
Spongiosa, weitere Verlängerung des Unterschenkels um 4 cm 
OP 2 (Mai 1999): Augmentation der Kallusstrecke mit autologer und homologer Spongiosa 
bei verzögerter Kallusreifung 
OP 3 (November 1999): Einbringen zusätzlicher Drähte in der distalen Tibia nach 
mehrfachen Drahtbrüchen 
OP 13 (Mai 2000): Entfernung des Fixateurs 
 
Zusammenfassung: Drei geplante Eingriffe im Rahmen des inneren Segmenttransports nach 
Weber. Zwei ungeplante Eingriffe aufgrund verzögerter Reifung des Distraktionskallus und 
gebrochener Fixateurdrähte. Gesamtdauer 3 Jahre 
 
Endergebnis: Der Patient belastet voll mit einer schützenden Unterschenkelorthese. Klinisch 
keine Beinlängendifferenz bei radiologisch vollständiger Konsolidierung der ehemaligen 
Pseudarthrose und der Distraktionsstrecke. 
Fallnr. 11 (10 Vor-OP´s): 
OP 1 (September 19965): Unterschenkelamputation mit neurovasculär gestielter, calcaneo-
cutaner Stumpfkappenplastik nach Weber 
 
Zusammenfassung: Aufgrund geistiger Retardierung und multipler Voroperationen mit 
ungünstigen anatomischen Voraussetzungen (kurzer distaler Tibiaanteil, erhebliche 
Osteoporose, ausgedehntes Narbengewebe) war eine rekonstruktive Therapie nicht erfolg 
versprechend, Patient und Eltern wünschten zudem die Amputation.  
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Endergebnis: Vollständige radiologische Konsolidierung der tibio-calcanealen 
Osteosynthese. Reizloser, voll belastbarer und sensibler Unterschenkelstumpf. Patientin 
läuft und treibt Sport mit einer Unterschenkelprothese und gibt keinerlei Beschwerden an. 
 
 
Fallnr. 15 (2 Vor-OP´s): 
OP 11 (November 1996): Resektion der Pseudarthrose und des veränderten Periosts, 
proximale Kortikotomie und Beginn mit innerem Segment-Transport nach Weber im 
Ilizarov-Ringfixateur 
OP 12 (März 1997): geplante Revision der Dockingstelle, Spongiosaplastik, anschließend 
Kompression im einliegenden Fixateur, weitere Kallusdistraktion zum 
Beinlängenausgleich 
OP 13 (April 1998): Entfernung des Fixateurs 
 
Zusammenfassung: Dreizeitiges Operationsverfahren mit dem Ilizarov Fixateur, keine 
ungeplanten Sekundäreingriffe, Dauer der Therapie 1 ½ Jahre 
 
Endergebnis: Der Patient belastet voll mit einer schützenden Unterschenkelorthese. 
Beinlängendifferenz von minus 1 cm auf der betroffenen Seite. Außerdem konstante 
Valgusfehlstellung im distalen Unterschenkel mit instabiler Sprunggelenkgabel. Hier ist nach 
Wachstumsabschluss neben einem operativen Beinlängenausgleich eine Dom-Osteotomie 
mit Synostosierung von Tibia und Fibula geplant, um das Sprunggelenk zu stabilisieren. 
 
 
Fallnr. 19 wurde erstmalig in Aachen operiert, hier kam die unter Kap. 3.9.2 beschriebene 
autologe Periosttransplantation zur Anwendung. 
 
 
4.9.2.2. Refrakturen nach erfolgreicher Konsolidierung 
 
Im Rahmen der Therapie traten bei 3 Patienten (Fallnr. 6, 7 u. 12) insgesamt 6 Refrakturen 
auf. 
 
Fallnr. 6: 
1. (September 1989): Refraktur im Pseudarthrosenbereich 3 Monate nach erfolgter 
Konsolidierung und 10 Monate postoperativ (Pseudarthrosenresektion bei Tibia und 
Fibula, Segmenttransport im Ilizarov-Fixateur) s. Abb. 2 im Anhang 
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2. (September 1990): Fraktur im Bereich der konsolidierten Distraktionsstrecke 6 Monate 
nach Entfernung des Fixateurs und 8 Monate postoperativ (sparsame 
Pseudarthrosenresektion, Spongiosaplastik, Kompression mit unilateralem Fixateur 
externe) 
3. (Dezember 1991): Fraktur unmittelbar zwischen den letzten Frakturen im sklerotischen 
proximalen Segment 5 Monate nach Konsolidierung unter konservativer Therapie (4 
Monate Gipsruhigstellung, anschließend Orthese) 
4. (November 1993): Ermüdungsfraktur im sklerotischen distalen Segment 10 Monate nach 
Konsolidierung und 20 Monate nach OP (subperiostale Pseudarthrosenresektion, 
Spongiosaplastik, Kompression im Ilizarov-Fixateur) 
Es folgte die proximale Korrekturosteotomie und die intramedulläre Nagelung der Tibia mit 
einem 31,5 x 1 cm starken Marknagel (Dezember 1993). 
 
Endergebnis (Juni 1994): Knöcherne Konsolidierung der Fraktur, in zwei Ebenen gerade 
Tibiadiaphyse mit persistierender Valgusfehlstellung von ca. 20° im oberen Sprunggelenk, 
Beinlängendifferenz ca. 1 cm zu Ungunsten der vom CCSD betroffenen Seite. Vollbelastung 
in einer Unterschenkelorthese. 
Abgesehen von ausgeprägter körperlicher Aktivität (zwei der Refrakturen ereigneten sich im 
Rahmen von sportlichen Aktivitäten) konnte für diese Häufung von Refrakturen bei Fallnr. 6 
keine Erklärung gefunden werden. 
 
 
Fallnr. 7: 
1. (August 1991): Ermüdungsfraktur und Pseudarthrosenbildung im in Konsolidierung 
befindlichen Distraktionskallus proximal der Pseudarthrose bei liegendem Fixateur; 10 
Monate nach Fixateuranlage (Pseudarthrosen- und Periostresektion, Spongiosaplastik, 
Kompression und proximale Kallusdistraktion im Ilizarov-Fixateur). 
 Der Ringfixateur wurde 4 Monate nach Auftreten der Pseudarthrose im Distraktionskallus 
entfernt. Weitere 6 Monate später wurde ein unilateraler Fixateur zur Kompression der 
proximalen Pseudarthrose angelegt. Nach 3 Monaten war die proximale Pseudarthrose 
konsolidiert, es folgte die Fixateurabnahme und die Behandlung mit einer 
Oberschenkelorthese für 6 Monate, anschließend Übergang auf eine 
Unterschenkelorthese. 
 
Endergebnis (März 1995): Radiologisch ist in beiden ehemaligen Pseudarthrosen der 
Markkanal wieder hergestellt. Proximale Rekurvationsfehlstellung von 30° mit 
Antekurvationsfehlstellung von 15° im mittleren Bereich und weiterer Antekurvation von 35° 
im distalen Tibiadrittel. Resultierende Achsabweichung in der seitlichen Ebene: 10° 
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(Gelenkflächenwinkel), Verschiebung der distalen Gelenkfläche nach ventral ca. 3 cm, 
Valgusfehlstellung von 15° im oberen Sprunggelenk. Klinisch ist der Unterschenkel fest ohne 
pathologische Beweglichkeit, Sprunggelenkbeweglichkeit (Ext./Flex.): 15°-0°-15°; beim 
Laufen leichte Valgusfehlstellung; Kniegelenk frei beweglich; Beinlängendifferenz 4,5 cm zu 
Ungunsten des vom CCSD betroffenen Unterschenkels. Der Patient läuft frei mit einer 
Unterschenkelorthese. 
 
Fallnr. 12: 
1. (Juni 1991): Ermüdungsfraktur im Pseudarthrosenbereich bei persistierender 
Fibulapseudarthrose 10 Monate postoperativ (Pseudarthrosen- und Periostresektion, 
Spongiosaplastik, Kompression im Ilizarov-Fixateur) und 7 Monate nach 
Fixateurabnahme. 
 Die Fibulapseudarthrose wurde reseziert und mit einem kortiko-spongiösen Span der 
kontralateralen Tibia mittels Drahtcerclage osteosynthetisch versorgt. Nach 4 Wochen 
Belastungsfreigabe im Unterschenkelgehgips und nach 6 Monaten Übergang zur 
Unterschenkelorthese. 
 
Endergebnis (Mai 1995): Valgusfehlstellung der Tibia von 10° und Antekurvations-
fehlstellung von ca. 10°. Deutliche Sklerosierung am Übergang vom mittleren zum distalen 
Tibiadrittel, wo die ehemalige Refraktur noch als feine Linie zu erkennen ist. 
Valgusfehlstellung des oberen Sprunggelenkes: 10°. Rezidivpseudarthrose der Fibula, die 
linke (kranke) Extremität ist insgesamt ca. 1 cm länger. Freie Beweglichkeit im Knie- und 
Sprunggelenk, die Patientin läuft frei mit einer Unterschenkelorthese. 
 
 
 
4.10. ERGEBNISSE DER NEUEN OPERATIVEN TECHNIKEN 
 
4.10.1. Innerer Segmenttransport nach Weber (1998) mittels flexibler Drähte und 
Umlenkrollen 
 
Der innere Transport n. Weber mit flexiblen Drähten und Umlenkrollen (s. Kap. 3.9.1) kam 
insgesamt dreimal (Fallnr. 8, 10 u. 15) zur Anwendung. 
Bei Patientin Nr. 8 war der Substanzverlust der Tibia aufgrund der schweren 
Inaktivitätsosteopenie so ausgeprägt, dass der Transportdraht im Knochen keinen Halt fand. 
Bei zusätzlich bestehender psychosozialer Ausnahmesituation musste der Segmenttransport 
nach 10 Monaten abgebrochen werden, der Unterschenkel wurde amputiert und mit einer 
neurovasculär gestielten, calcaneo-cutane Stumpfkappenplastik versehen (s. Kap. 3.9.3).  
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Bei Patient Nr. 10 wurde die neue Methode im Rahmen eines Verfahrens-Wechsels 
angewendet. Der bei Erstvorstellung einliegende Wiesbadener Fixateur wurde entfernt und 
der Segmenttransport n. Weber nach radikaler Resektion der Pseudarthrose begonnen. 
Nach 7 Monaten erfolgte die geplante Anfrischung und autologe Spongiosaplastik im 
Dockingbereich, wo es nach weiteren drei Monaten zur Konsolidierung kam. Bei diesem 
Patienten zeigte sich eine deutlich verzögerte Mineralisation des Distraktionskallus, so dass 
die nach dem Docking vorgenommene zusätzliche Unterschenkelverlängerung nach 4 cm 
von geplanten 9 cm abgebrochen wurde. Es wurde zusätzlich eine massive Augmentation 
der Kallusstrecke mit Spongiosa durchgeführt. Hierfür wurde die gesamte Kallusstrecke, 
welche sich intraoperativ fibrös darstellte, im Verlauf ca. 3 cm tief auf einer Länge von ca. 10 
cm eingeschnitten. In die so entstandenen Taschen wurde Spongiosa eingelagert. Dabei 
wurde autologe Spongiosa aus dem dorsalen Beckenkamm verwendet, welche mit 
homologer Spongiosa vermischt wurde, um eine ausreichende Menge zu erhalten. Daraufhin 
kam es radiologisch zu einer deutlichen Verknöcherung der Kallusstrecke. 
Auch bei Patient Nr. 15 war in der Anamnese eine Therapie mit Fixateur externe bekannt, 
welche nicht zum Erfolg geführt hatte. Im Rahmen der in Aachen eingeleiteten Therapie 
wurde die Pseudarthrose einschließlich der Sklerose auf 7 cm reseziert. Zusätzlich zu zwei 
proximalen und einem distalen Ring wurde ein vierter Ring am Fixateur angebracht, welcher 
zunächst keine Drähte aufnahm. 70 Tage nach Beginn des Segmenttransports wurde die 
Dockingregion angefrischt und autologe Spongiosa angelagert. Das angedockte Segment 
wurde an dem freien vierten Ring mittels gekreuzter Kirschner-Drähte fixiert und die 
Dockingstelle unter Kompression gesetzt. Die Kallusstrecke wurde um weitere 4 cm 
verlängert, um die bestehende Beinlängendifferenz auszugleichen. 18 Monate nach der 
ersten Operation konnte der Fixateur bei konsolidierter Tibia entfernt werden. Der Patient ist 
nun mit einem schützenden Innenschuh mit beweglichem, mechanischem Gelenk im OSG-
Bereich versorgt, um bis zum Wachstumsabschluss eine Refraktur zu verhüten. 
 
4.10.2. Autologe Periosttransplantation von der kontralateralen Tibia nach Weber 
 
Diese Therapie ist ausführlich in Kap. 3.9.2 beschrieben. Der Patient, ein zehn Monate alter 
Knabe (Nr. 19) wies eine progrediente Fehlstellung des rechten Unterschenkels auf, welche 
sich auch mit Hilfe von schienenden Soft-Cast® Verbänden nicht aufhalten ließ. Nach 
Abschluss der Wundheilung wurde eine Oberschenkel-Gehorthese und eine 
Oberschenkelnachtlagerungsschale zur weiteren Schienung und Wuchslenkung verordnet. 
Fünf Wochen nach der Operation konnte kernspintomografisch und nativradiologisch eine 
beginnende periostale Knochenanlagerung auf der jeweils konkaven Seite der 
Antekurvations- und Varusfehlstellung nachgewiesen werden, was auf eine beginnende 
Regeneration des Knochens hinwies. Zudem konnte eine weitere progredient der 
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Fehlstellung verhindert werden. 12 Wochen postoperativ erfolgte eine weitere radiologische 
und kernspintomografische Verlaufskontrolle. Es zeigte sich eine weitere deutliche 
Verbesserung des Befundes mit einem Rückgang der Achsabweichung von 30° auf 25° in 
der Antekurvations- und von 60° auf 50° in der Varusfehlstellung. 
 
4.10.3. Unterschenkelamputation mit neurovasculär gestielter, calcaneo-cutaner 
Stumpfkappenplastik nach Weber (2001) 
 
Diese Operationsmethode kam bei den Patienten Nr. 8 und 11 zur Anwendung. Bei Fallnr. 
11 kam es nach leicht verzögerter knöcherner Heilung, welche auf die extreme Osteoporose 
zurückzuführen war, zur festen knöchernen Konsolidierung der tibio-calcanealen 
Kontaktstelle. Der Patient lernte trotz geistiger Retardierung relativ rasch das Laufen mit 
zunächst zwei, später mit einer Unterarmgehstütze. Neun Monate nach der Operation konnte 
der Patient mit einer Unterschenkel-Bottaprothese ohne Gehilfen laufen. Er beklagt keinerlei 
Beschwerden, eine anfängliche Hypersensibilität der Haut im Stumpfbereich ist 
verschwunden. Der Patient spielt mit Prothese Fußball und belastet die Stumpfkappenplastik 
zu hause auch ohne Prothese. 
Auch bei Patientin Nr. 8 kam es zu verzögerter Einheilung im Bereich der knöchernen 
Kontaktstelle zwischen proximalem Tibiastumpf und Calcaneus. Hier zeigte sich 
kernspintomografisch nach 6 Monaten eine fibröse Konsolidierung. Zwei Jahre postoperativ 
konnte auch nativradiologisch eine ossäre Konsolidierung nachgewiesen werden. Der 
Unterschenkelstumpf war vollständig vaskularisiert, voll sensibel innerviert und sowohl axial 
als auch gegen Scherbewegung stabil. Es wurde nunmehr auf eine Unterschenkel-
Bottaprothese übergegangen, mit der die Patientin sehr zufrieden ist und unter Vollbelastung 
keine Schmerzen angibt. 
 
 
5. DISKUSSION 
 
5.1. ALLGEMEINE ERLÄUTERUNGEN ZUR PROBLEMATIK DER SOGENANNTEN CPT SOWIE ZUR 
DEFINITION UND NAMENSGEBUNG 
 
In den über 120 Jahren seit der Erstbeschreibung des CCSD durch Paget (1881) ist es nicht 
zur Erstellung einer allgemeinen Definition dieser Erkrankung gekommen. 
Die Namensgebung ist unkorrekt. Das Begriff „congenitale Pseudarthrose“ ist in über 90% 
der Fälle falsch, weil zwar der zugrunde liegende Defekt, nicht aber die Fraktur oder gar die 
Pseudarthrose angeboren ist, da diese sich fast immer erst im Laufe der ersten Lebensjahre 
entwickeln (Andersen, 1973, Murray u. Lovell, 1982; Hefti et al., 2000). 
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Schließlich ist es falsch, lediglich von einer Pseudarthrose der Tibia zu sprechen. Die Fibula 
ist in nahezu 60% der Fälle zusätzlich und in bis zu 19% der Fälle ausschließlich 
pseudarthrotisch verändert (Keret et al., 2000). 
In der Literatur existiert nur eine konkrete Angabe zur Inzidenz. Andersen (1972) erwartet 
einen CCSD unter 140.000 Lebendgeburten, wobei diese Schätzung nicht begründet wird. 
Sollte diese Zahl stimmen, kämen auf die Bundesrepublik mit jährlich ca. 800.000 Geburten 
etwa 5 - 6 Fälle pro Jahr. In dem dieser Arbeit zugrunde liegenden Patientenkollektiv gab es 
maximal 3 Patienten desselben Jahrgangs. Aufgrund fehlender Register bezüglich dieser 
Erkrankung und des tatsächlich seltenen Auftretens ist die Häufigkeitsangabe von Andersen 
(1972) hier weder zu bestätigen, noch zu widerlegen. Pais (1953) berichtete über 
durchschnittlich einen Patienten pro Jahr an seinem Institut in Bologna. 
Die in Kap. 2.2. erwähnte, geographische Verteilung von Fällen innerhalb der USA und 
Kanadas ist auffällig, jedoch aufgrund der Heterogenität des Patientenguts der Shriners 
Hospitals im Vergleich zur Normalbevölkerung nicht ohne weiteres verwertbar. 
Eine signifikante Verschiebung hin zum männlichen Geschlecht wird ebenfalls beobachtet, 
blieb jedoch bisher völlig ohne Erklärungsansatz. So betrug das Geschlechterverhältnis in 
der EPOS-Studie 200 männliche zu 140 weibliche Patienten, was einem Faktor von 1,4 
entspricht. Dieser Faktor betrug im eigenen Kollektiv sogar 1,8, wobei kein Hinweis auf eine 
Ursache dieser Verteilung gefunden werden konnte. 
Vor dem Hintergrund der fehlenden Definition, der Seltenheit der Erkrankung und der 
schwierigen Abgrenzung zu Differentialdiagnosen wird verständlich, warum die Literatur zu 
diesem Thema so heterogen ist. Wenn es keine allgemein gültige Definition der Erkrankung 
gibt, welche als Grundlage klinischer Forschung dienen kann, besteht ein extrem hohes 
Fehlerpotential schon bei der Zusammensetzung der jeweiligen Patientengruppen. Würde 
man zum Beispiel den Begriff der „infantile nonunion“ von Bassett und Schink-Ascani (1991) 
als Definition heranziehen, könnte eine, posttraumatische Unterschenkel-pseudarthrose im 
Kindesalter ebenso unter der Diagnose „CCSD“ geführt werden, wie eine pathologische 
Fraktur im Bereich einer juvenilen Knochenzyste beim Adoleszenten. Dass die in solchen 
Fällen gute Prognose das Gesamtergebnis eines Patientenkollektivs bezogen auf eine 
spezielle Therapie fälschlicherweise positiv beeinflussen kann ist einleuchtend. Daher muss 
schon im Interesse einer Vergleichbarkeit internationaler klinischer Studien eine allgemein 
gültige Definition mit einheitlicher und vor allem korrekter Namensgebung gefunden werden. 
Das bisher immer noch angeführte Argument, dass die Bezeichnung „congenitale 
Tibiapseudarthrose“ zwar falsch aber allgemein gebräuchlich sei (Hefti et al., 2000) kann in 
der Medizin des einundzwanzigsten Jahrhunderts nicht hingenommen werden. 
Es besteht also der dringende Bedarf nach einer klaren Definition, welche es erlaubt, Fälle 
von nicht traumatischen und nicht entzündlichen, juvenilen Unterschenkelpseudarthrosen 
und ihrer Vorstufen zu erkennen und als solche auch zu klassifizieren (s. Kap. 5.6.). 
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Nach den bisherigen Erkenntnissen lassen sich folgende für eine Definition relevante Fakten 
aus der Literatur und den eigenen Ergebnissen zusammenfassen: 
 
Die Erstmanifestation einer Pseudarthrose erfolgt fast immer erst nach der Geburt aber 
innerhalb der ersten Lebensjahre ohne adäquates Trauma, in der Regel nicht mehr nach 
dem achten Lebensjahr (Andersen, 1973; Murray u. Lovell, 1982). 
 
Der Pseudarthrose vorausgehend ist in der überwiegenden Mehrzahl der Fälle ein so 
genanntes Präfrakturstadium. Es ist gekennzeichnet durch eine kombinierte Antekurvations- 
und Varusfehlstellung von Tibia und Fibula in Verbindung mit einer mehr oder weniger stark 
ausgeprägten Sklerosierung des Knochens (Boyd u. Sage, 1958; Ippolito et al., 2000). Diese 
Pathologie wird unter Umständen ergänzt durch zystische Veränderungen oder sklerotische 
Verengung des Markkanals mit sanduhrartiger Einschnürung der Diaphyse (Murray u. Lovell, 
1982; Ippolito et al., 2000). 
 
Als Grunderkrankung besteht in mindestens der Hälfte der Fälle eine Neurofibromatose Typ 
1 (Hefti et al., 2000), in den restlichen Fällen lässt sich eine solche Erkrankung klinisch nicht 
nachweisen (Andersen, 1976) oder es wurde nicht gezielt daraufhin untersucht (Charnley, 
1956). 
 
Bei der so genannten congenitalen Pseudarthrose der Tibia (CPT) handelt es sich also um 
einen lokal begrenzten, congenitalen Defekt des Unterschenkels, welcher in der Regel mit 
der Ausbildung einer therapierefraktären Pseudarthrose der Tibia und / oder der Fibula 
endet. Als Bezeichnung bietet sich daher der Name „congenitaler cruraler Segmentdefekt - 
CCSD“ an. Um zwischen bereits erfolgter und noch nicht erfolgter Fraktur zu differenzieren, 
sollte noch unterschieden werden zwischen dem „Präfrakturstadium“, dem „Frakturstadium“ 
(dies entspricht einer frischen Fraktur nicht älter als sechs Wochen), dem 
„Pseudarthrosenstadium ohne Operation“ (dies entspricht einer Fraktur, welche älter als 
sechs Wochen ist) und dem Pseudarthrosenstadium mit Status nach mindestens einem 
erfolglosen operativen Sanierungsversuch. Sollte eine Neurofibromatose vorliegen, so sollte 
diese als Nebendiagnose zwingend mit aufgeführt werden, um einen Zusammenhang 
aufzuzeigen. Der Einfluss dieser Erkrankung auf den Therapieerfolg bzw. die Prognose ist 
zwar nicht abschließend geklärt, die Differentialdiagnose gegenüber anderen Erkrankungen 
wie Crus recurvatum congenitum oder longitudinalen Fehlbildungen wird jedoch erleichtert, 
da nur für den CCSD ein entsprechender Zusammenhang beschrieben ist (Wright et al., 
1991). 
Mit der Bezeichnung „congenitaler cruraler Segmentdefekt - CCSD“ existiert nunmehr ein 
Begriff, welcher den beschriebenen Besonderheiten der Erkrankung gerecht wird und in der 
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englischen Version („congenital crural segmental deficiency“) auch international verständlich 
ist. 
 
5.2. ÜBER DIE SCHWIERIGKEIT DER DIAGNOSESTELLUNG UND DIE ABGRENZUNG VON 
DIFFERENTIALDIAGNOSEN 
 
Die wichtigsten Differentialdiagnosen sind in Kap. 2.4. beschrieben. Aufgrund der unter 5.1 
beschriebenen Problematik der unzureichenden Bezeichnung des Krankheitsbildes und der 
fehlenden Definition muss davon ausgegangen werden, dass einige Fälle von „echtem“ 
CCSD nicht als solche erkannt werden. Dies führt dazu, dass teilweise falsch negative 
Diagnosen gestellt werden, die Erkrankung also nicht erkannt wird und eine 
krankheitsgerechte Therapie nicht durchgeführt werden kann. Dieser Sachverhalt war auch 
im eigenen Klientel (Fallnr. 7 u. 8) erkennbar (s.u.). Auch gibt es falsch positive Diagnosen 
wie beispielsweise bei der Zuordnung des Crus recurvatum congenitum zum Krankheitsbild 
des CCSD (Blauth u. Falliner, 1989), was eine Übertherapie zur Folge haben kann. 
Wird beispielsweise bei einem CCSD im Präfrakturstadium wegen fehlender Kenntnis des 
Krankheitsbildes eine Korrekturosteotomie durchgeführt, so endet diese häufig in einer 
Pseudarthrose (Crossett et al., 1989), dies war auch bei einem der Heidelberger Patienten 
(Nr. 7) der Fall. Die Patientin Nr. 8 wurde alio loco mehrfach einer erfolglosen 
Plattenosteosynthese unterzogen, die nur in ca. der Hälfte der Fälle erfolgreich ist (Grill et 
al., 2000). 
Es werden jedoch mitunter auch Fälle in Studien einbezogen, bei denen es sich 
offensichtlich nicht um einen CCSD handelt. Diese sind Fehldiagnosen im Sinne einer falsch 
positiven Diagnose, da einem Patienten ein falsches Krankheitsbild zugeordnet wird. Wird 
bei einem Patienten mit einem Crus recurvatum congenitum fälschlicherweise die Diagnose 
CCSD gestellt und eine aufwändige Therapie wie eine freie, gefäßgestielte 
Fibulatransplantation durchgeführt, so wäre dies eine katastrophale Übertherapie mit 
erheblichen Folgen für den Patienten, da sich diese Fehlstellung in der Regel spontan 
korrigiert. Ein solcher Fall wird in Kap. 4.7.5. dargestellt. Das Therapieergebnis wäre 
aufgrund der Benignität der Grunderkrankung natürlich gut, was falsche Schlüsse bezüglich 
des Erfolgs dieser Therapie beim echten CCSD nach sich ziehen würde. 
Wird also eine Achsfehlstellung des Unterschenkels perinatal diagnostiziert, ist eine exakte 
Diagnose anzustreben, um bereits hier den richtigen therapeutischen Weg einschlagen zu 
können. 
 
5.3. ZUSAMMENHÄNGE MIT ANDEREN ERKRANKUNGEN – ODER: WELCHEN EINFLUSS HABEN 
NEUROFIBROMATOSE UND FIBRÖSE DYSPLASIE? 
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Trotz vieler Hinweise in der Literatur auf eine Koinzidenz von Neurofibromatose Typ 1 und 
dem CCSD, konnte der genaue Stellenwert der NF 1 bezüglich der Ätiologie und 
Pathogenese bisher noch nicht vollständig geklärt werden. In Kap. 5.6 wird ein möglicher 
pathogenetischer Zusammenhang aufgezeigt. Es ist außerdem davon auszugehen, dass die 
Koinzidenz der beiden Erkrankungen höher liegt als die in der Literatur zu findenden 
durchschnittlich 50%. Grund hierfür ist die schwierige Diagnosestellung der NF 1 im 
Kindesalter, da die typischen Symptome vor dem dritten bis vierten Lebensjahr nur gering 
oder gar nicht ausgeprägt sind (Stogmann, 1995). Das bedeutet, dass bisher bei Patienten 
ohne auffällige Stigmata wie Café-au-lait-Flecken, kutane Neurofibrome oder Skoliose nicht 
von einem M. von Recklinghausen ausgegangen worden ist. Diese Symptome - oder andere 
- können aber später durchaus aufgetreten sein. Leider waren einige der Heidelberger 
Patienten (Fallnr. 1, 9, 13 u. 17) einer Nachuntersuchung nicht mehr zugänglich, so dass hier 
unklar bleibt, ob es später noch zur Manifestation von Neurofibromatosesymptomen kam. 
Wichtig ist in diesem Zusammenhang, dass eines der klassischen Charakteristika des 
CCSD, nämlich die Verkrümmung des Unterschenkels, auch ein diagnostisches Kriterium für 
die Neurofibromatose ist (Mautner et al., 1995). Dies wird in der hier gesichteten 
orthopädischen Literatur völlig außer Acht gelassen. Besteht also bei einem Neugeborenen 
ein Crus varum et antecurvatum und sind auch nur wenige Café-au-lait-Flecken zu sehen, so 
ist das Vorliegen einer Neurofibromatose mehr als wahrscheinlich und muss unbedingt 
abgeklärt werden. Im Verdachtsfalle sollte versucht werden, die Diagnose anhand von DNA-
Diagnostik zu stellen. Ist ein solcher genetischer Test nicht möglich, sind zwei der in Kap. 
2.3. genannten Kriterien ausreichend um die Diagnose NF 1 zu stellen (Mautner et al., 
1995). 
Auffällig war im Rahmen der eigenen Untersuchungen, dass die jetzt erstmals gezeigten 
Veränderungen auf ultrastruktureller Ebene mit Obliteration von periostalen Gefäßen durch 
perineurale Zellen sowohl bei NF 1 Patienten als auch bei solchen ohne klinische Zeichen 
dieser Erkrankung vorkommen. Vorausgesetzt, dass bei diesen Patienten tatsächlich keine 
NF 1 besteht, spricht dies gegen die Annahme, dass Pseudarthrosen des Unterschenkels 
mit und ohne nachgewiesene NF 1 einer unterschiedlichen Ätiologie und Pathogenese 
unterliegen und für die Vermutung, dass es einen gemeinsamen Mechanismus gibt, welcher 
eventuell durch das Vorhandensein der NF 1 begünstigt wird. So könnte es sich bei 
fehlender NF 1 im Gesamtgenom des Patienten um lokale Mutationen handeln, welche im 
Sinne eines chromosomalen Mosaiks zu einer Art lokaler Neurofibromatose führen, ohne 
dass sich die Erkrankung im übrigen Organismus manifestieren würde oder im Genom nicht 
betroffener Zellen nachweisen ließe (Herrmanns et al., 1999). 
An dieser Stelle ist auch der häufig zitierte Zusammenhang mit der fibrösen Dysplasie (FD) 
aufzugreifen. Nach allgemeiner Definition handelt es sich bei dieser Erkrankung um eine 
lokale Metaplasie von knöchernem Mesenchym zu Zellen des fibrösen Bindegewebes, 
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welche in der Struktur des Knochens zu Lücken und somit, je nach Ausdehnung, auch zu 
pathologischen Frakturen führen können (Zetkin-Schaldach, 1985). Der Zusammenhang 
zwischen dem CCSD und der fibrösen Dysplasie war bereits früh in der Literatur erwähnt 
worden (Aegerter, 1950) und wurde häufig zitiert, ohne dass auf die tatsächliche Koinzidenz 
auch im jeweiligen Patientengut näher eingegangen wurde (Boyd u. Sage, 1958; Roach et 
al., 1993). Insbesondere Aegerter (1950) beschreibt auch die histologischen Ähnlichkeiten 
der FD und der Neurofibromatose, wobei aus seinen Aussagen hervorgeht, dass der genaue 
Unterschied zwischen den beiden Erkrankungen zum damaligen Zeitpunkt noch gar nicht 
klar definiert war. Bisher stellte sich die Frage, ob es sich hierbei um eine spezielle Form des 
CCSD handelt, oder ob vielmehr die lokalen Gewebsveränderungen zu Frakturen und 
Pseudarthrosen führen, welche jedoch dem CCSD ebenso wenig zuzuordnen sind, wie 
Frakturen aufgrund von anderen lokalen Knochenerkrankungen wie beispielsweise 
Enchondromen, juvenilen Knochenzysten oder malignen Neoplasien. Die drei Patienten, bei 
denen im Rahmen dieser Arbeit die Diagnose einer fibrösen Dysplasie gestellt wurde, 
wiesen einen für den CCSD typischen Krankheitsverlauf auf. In Kap. 5.6. wird der 
Zusammenhang zwischen Fibröser Dysplasie und Neurofibromatose einerseits sowie dem 
CCSD andererseits erstmals auf genetischer Ebene diskutiert und eine gemeinsame 
Ätiologie plausibel gemacht. 
 
5.4. GENETISCHE ZUSAMMENHÄNGE – IST DER CCSD VERERBBAR? 
 
Von einer Vererbbarkeit des congenitalen cruralen Segmentdefekts im Sinne eines 
klassischen Erbganges kann nicht ausgegangen werden. In der internationalen Literatur sind 
lediglich zwei Fälle von familiärer Häufung beschrieben. Vererbungsmechanismus und -
häufigkeit der Neurofibromatose Typ 1 sind gut bekannt und aufgrund der beschriebenen 
Koinzidenz der beiden Erkrankungen besteht somit eine vererbbare Prädisposition für den 
CCSD. Setzt man eine Häufigkeit von 10% für den CCSD bei Neurofibromatosepatienten an 
(Wright et al., 1991), so besteht diese Wahrscheinlichkeit des Auftretens auch innerhalb 
eines Kollektivs (z.B. einer Familie) bei dem die NF 1 als Grunderkrankung vorliegt. 
Von großem Interesse ist hier die weitere Forschung bezüglich lokaler Mosaike im Genom 
bei CCSD-Patienten, welche klinisch nicht an NF 1 erkrankt sind und in deren Körperzellen 
das Neurofibromin-Gen auch nicht nachweisbar ist. 
 
5.5. PATHOLOGISCHE ANATOMIE 
 
Die wichtigsten Ergebnisse dieser Arbeit hinsichtlich der Ätiologie und Pathogenese des 
CCSD sind jene der immunhistochemischen und elektronenoptischen Untersuchungen (s. 
Kap. 4.3). Beide Verfahren sind nur indirekte Abbilder der tatsächlichen Verhältnisse und 
bilden darüber hinaus nur Momentaufnahmen, ohne auf zeitliche Abläufe direkte 
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Rückschlüsse zuzulassen. Es ist jedoch nunmehr offensichtlich und mittels beider Methoden 
nachgewiesen, dass beim CCSD Zellen neuronaler Differenzierung in der unmittelbaren 
Nachbarschaft periostaler Arteriolen und Kapillaren vorkommen. Dies wird zusätzlich belegt 
durch eine histologische Ähnlichkeit des veränderten Periosts mit dem Gewebe kutaner 
Neurofibrome. Die beschriebenen Veränderungen waren auch bei dem Patienten sichtbar, 
der klinisch nicht an einer Neurofibromatose erkrankt war. Das wirft die Frage auf, ob eine 
Neurofibromatose das Auftreten des CCSD begünstigt und ihre kutane Manifestation zufällig 
ähnliche Zellmuster bietet oder ob diese Befunde bei einem Patienten mit CCSD nicht als 
indirekter Nachweis der Neurofibromatose zu werten sind, wenngleich dieser Patient im 
Übrigen keinerlei Anzeichen dieser Grunderkrankung zeigt. In der Literatur findet sich zu 
diesem Thema kein Hinweis. Überhaupt ist der Artikel von Aegerter aus dem Jahre 1950 der 
einzige, welcher sich ernsthaft mit den histologischen Befunden der Neurofibromatose als 
solcher im Zusammenhang mit dem CCSD befasst. Zu diesem Zeitpunkt gab es noch keine 
Elektronenmikroskopie bzw. immunhistochemische Verfahren. 
5.6. ZUR ÄTIOLOGIE UND PATHOGENESE 
 
Die Aussagen der Literatur und die Ergebnisse der EPOS-Studie (Ippolito et al., 2000; Grill et 
al., 2000) wurden zunächst mit den eigenen klinischen Beobachtungen verglichen, um dann 
gezielt nach neuen Erkenntnissen im ultrastrukturellen Bereich zu forschen. Da bei 
Operationen immer wieder verdicktes und narbig verändertes Periost und fibröses, 
periostales Bindegewebe auffallen, erscheint es nahe liegend, den Zusammenhang 
zwischen dieser Bindegewebsveränderung und den knöchernen Veränderungen des 
Unterschenkels zu untersuchen. Basis des Erklärungsmodells sind die Aussagen von 
Kullmann und Wouters (1972) sowie von Wright et al. (1991), welche den Einfluss des 
fibrosierten Periosts auf das apositionelle Knochenwachstum im Rahmen der einzigen 
experimentellen Studien, welche zu diesem Thema existieren, nachwiesen. Die Vermutung, 
dass ein ursächlicher Zusammenhang zwischen den periostalen Veränderung und der 
Knochenalteration besteht, wurde durch die Ergebnisse der histopathologischen 
Untersuchungen bestätigt. Bisher bestand in der Literatur Einigkeit darüber, dass sich in den 
Läsionen des CCSD keine Zellen neuronalen Ursprungs nachweisen lassen (Aegerter, 1960, 
Lei et al., 1998). Auch Hefti et al. (2000) führen dies als Argument gegen die lokale 
Manifestation der Neurofibromatose im Knochen bzw. im Periost an. Dies konnte nun 
widerlegt werden und es lässt sich folgender Pathomechanismus konstruieren: 
Zellen ganz ähnlich jenen der neuralen Myelinscheide legen sich um die Arteriolen, welche 
das Periost im Pseudarthrosenbereich versorgen, in gleicher Weise, wie sie dies 
physiologischerweise um markhaltige Nervenfasern tun (Hermanns et al., 1999). Die 
Einschnürung der Gefäße bedingt eine Minderperfusion des distal dieser Engstelle 
gelegenen Periosts und es bildet sich fibrotisches Narbengewebe aus. Dieses verdickte, 
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narbige Periost verhindert wie das von Wright et al. (1991) verwendete synthetische 
Netzgewebe, das apositionelle Knochenwachstum und führt zur spontanen Fraktur mit 
nachfolgender Pseudarthrose. Wie Wright und Mitarbeiter (1991) zeigten, wird die Pathologie 
der experimentellen Pseudarthrose durchbrochen, wenn das Netz entfernt oder auch nur 
gelockert wird. Diese Beobachtung deckt sich mit der Erfahrung, dass auch der CCSD nach 
radikaler Resektion von Periost und Narbengewebe eine bessere Heilungsrate aufweist (Grill 
et al., 2000). So erstaunlich es ist, dass die Ergebnisse von Kullmann und Wouters (1972) 
sowie von Wright et al. (1991) in der Literatur nur äußerst wenig registriert wurden, so sehr 
legen doch auch die eigenen Ergebnisse nahe, dass ein Mechanismus ähnlich dem oben 
beschriebenen als die wahrscheinlichste Ursache für die Entstehung von Sklerose, Fraktur 
und Pseudarthrose angesehen werden muss. Von entscheidender Bedeutung sind die 
ultrastrukturellen Erkenntnisse im Zusammenhang mit molekularbiologischen Mechanismen 
des Neurofibromin-Gens (Hermanns et al., 2004). Die Erklärung, warum die neuralen Zellen 
auf die oben beschriebne Weise proliferieren, könnte in der histologischen Ähnlichkeit der 
CCSD-Pseudarthrosen mit kutanen Neurofibromen liegen, welche eine ätiologische 
Gemeinsamkeit nahe legt. Der CCSD könnte eine weitere, lokalisierte Form der NF-1 sein 
und die Proliferation der neuralen Zellen wäre demzufolge Ausdruck ihres NF-1-Genotyps. 
Das in der NF-1 mutierte Neurofibromin Protein wirkt in seiner gesunden Form hemmend auf 
Guanin-Nukleotid-Bindungsproteine (sog. G-Proteine), was eine reduzierte zelluläre 
Proliferation zur Folge hat (Boguski u. McCormick, 1993). Mutationen von Neurofibromin 
führen daher zu unkontrolliertem zellulärem Wachstum (Bollag et al., 1996). 
Interessanterweise führt die Aktivierung somatischer Mutationen der Alpha-Untereinheit 
stimulierender G-Proteine zu einer anderen Form knöchernen Fehlwachstums nämlich der 
fibrösen Dysplasie (Marie et al., 1997), welche wie beschrieben ebenfalls mit dem CCSD in 
Zusammenhang gebracht wird. Schotland et al. (1992) sehen einen genetischen 
Zusammenhang zwischen der fibrösen Dysplasie und der Neurofibromatose, so dass der 
Neurofibromin-G-Protein Komplex das fehlende Verbindungsglied zwischen diesen beiden 
Erkrankungen und dem CCSD darstellen könnte. 
 
5.7. GIBT ES EIN SCHEMA, WELCHES DEN CCSD SUFFIZIENT KLASSIFIZIERT ? 
 
„Eine Klassifikation ist nur nützlich, wenn sie sich auf den Schweregrad der Fraktur bezieht 
und als Grundlage sowohl für die Behandlung als auch für die Beurteilung der damit 
erreichten Ergebnisse dient“ (Müller et al., 1990). Was Müller et al. für eine Klassifikation der 
Frakturen forderten, gilt uneingeschränkt auch für eine Einteilung des CCSD. Auch Morrissy 
(1982) äußert sich ähnlich. Die bisher üblichen Klassifikationen nach Andersen (1976), Boyd 
(1982) und Crawford (1986) erfüllen diese Anforderungen nicht. Erstens ist die Einteilung 
selbst schwierig, da die Kriterien anhand retrospektiver Studien erstellt wurden und klinische 
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sowie radiologische Kriterien mit dem zeitlichen Ablauf der Erkrankung vermischen, was eine 
Zuordnung zu den einzelnen Typen extrem erschwert (Hefti et al., 2000). Der zweite 
erhebliche Schwachpunkt der bisherigen Einteilungen besteht darin, dass sie keinerlei 
therapeutische oder prognostische Relevanz besitzen. Die Tatsache, dass eine Klassifikation 
in vielen Literaturstellen fehlt, verdeutlicht die Problematik. Auch das hier untersuchte 
Patientenkollektiv wurde im Rahmen dieser Arbeit erstmals den gängigen Klassifikationen 
zugeordnet. Die alio loco voroperierten Patienten konnten aufgrund der oben beschriebenen 
Problematik nur bedingt eingeteilt werden. Auch sind die Typen über verschiedene 
Klassifikationen hinweg nicht vergleichbar und ein Patient ist zu verschiedenen Zeitpunkten 
einem anderen Typ zuzuordnen. Ein Zusammenhang zwischen den einzelnen Typen des 
CCSD nach Andersen (1976) und Boyd (1982) einerseits und dem Therapieerfolg 
andererseits konnte nicht aufgezeigt werden. Zwar zeigte die EPOS-Studie (Tudisco et al., 
2000), dass das funktionelle Ergebnis für die Fälle nach Crawford Typ I deutlich besser ist 
als bei Crawford Typ IV. Andererseits besteht bei Typ I auch lediglich eine Verkrümmung des 
Unterschenkels und bei Typ IV eine Pseudarthrose, was die oben erwähnten Zweifel 
aufkommen lässt, ob alle Crawford Typ I Fälle wirklich dem CCSD zuzuordnen sind. 
Es besteht also ein dringender Bedarf nach einer Klassifikation, welche zu jedem Zeitpunkt 
eine Einteilung erlaubt und dem Therapeuten Rückschlüsse auf die erforderliche 
Vorgehensweise ermöglicht. Dass sich die jeweilige Zuordnung im Laufe der Erkrankung 
ändern kann ist in diesem Falle nicht negativ, sondern als Anpassung an neue 
Gegebenheiten zu sehen, welche unter Umständen ein neues therapeutisches Vorgehen 
verlangen. 
Es konnte in dieser Arbeit gezeigt werden, dass das Ausmaß der Sklerosierung an der 
Knochenlänge maßgeblichen Einfluss auf das Heilungspotential der Pseudarthrose hat und 
dass es wichtig ist, diese Sklerose so radikal wie möglich zu entfernen (s. Kap. 4.7.6.). Das 
Ausmaß der Sklerose und der durch Resektion derselben entstehende knöcherne Defekt 
müssen folglich zentraler Bestandteil einer Klassifikation sein, wenn diese eine 
therapeutische Relevanz besitzen soll. Als weiterer Faktor sollte das Alter und somit das 
verbleibende Wachstum des Patienten eingehen, um die einzuschlagende Therapie 
patientengerecht ausrichten zu können. So entsteht beispielsweise durch 
Pseudarthrosenresektion und akute Verkürzung im Fixateur externe ein Haut-/ 
Weichteilwulst, da diese Weichgewebe nicht reseziert werden können. Dieser Weichteilwulst 
kann vom jungen Patienten, im Laufe des weiteren Wachstums noch besser kompensiert 
werden, als bei einem Patienten, dessen Wachstum bereits abgeschlossen ist. Vorgestellt 
wird daher eine Klassifikation basierend auf den Erkenntnissen dieser Arbeit und den 
Erfahrungen im Umgang mit dem Fixateur externe (s. Tabelle 6 im Anhang). Diese 
Klassifikation trägt den oben genannten Kriterien Rechnung und beinhaltet therapeutische 
Konsequenzen für jeden Typ. Die Typen I – II b sind einfach zu klassifizieren. Für die 
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Einteilung zu Typ III sind eines oder mehrere Kriterien je nach Gewichtung entscheidend. 
Den Kriterien zugrunde liegend sind die Angaben von Edvardsen (1973) und McCarthy 
(1982) hinsichtlich der Amputationsindikation wobei von den Kriterien 1-6 wenigstens 3 
vorliegen sollten. Von besonderer Bedeutung ist bei Typ III jedoch die Evaluation der 
Gesamtsituation des Patienten. Die unter Typ III aufgelisteten Kriterien bedeuten jedes für 
sich eine Verschlechterung der therapeutischen Erfolgsaussichten und machen eine Heilung 
im Sinne eines möglichst wenig verkürzten, geraden und voll belastbaren Unterschenkels 
unwahrscheinlicher. Die Kriterien Nr. 7 und 8 sind in der Regel allein ausreichend, da der 
Erfolg einer rekonstruktiven Therapie bei fehlender Compliance bzw. ausdrücklichem 
Wunsch des Patienten bzw. der Eltern nach Amputation nicht Erfolg versprechend ist. Doch 
kann die Klassifikation hier nur eine Entscheidungshilfe sein. Schließlich entscheidet die 
Zuordnung zu Typ II b oder Typ III, ob eine weitere aufwändige aber die Extremität 
erhaltende Therapie durchgeführt werden soll oder die Amputation empfohlen wird. Mit dem 
hier vorgestellten Therapiekonzept sind jedoch auch schwierige Fälle von CCSD 
beherrschbar und schwere Fehlstellungen korrigierbar. 
 
5.8. DIAGNOSTISCHE, THERAPEUTISCHE UND PROGNOSTISCHE ASPEKTE DER RADIOLOGISCHEN 
BEFUNDE 
 
Die ausführliche Begutachtung der radiologischen Befunde des hier behandelten 
Patientengutes konnte einige Gemeinsamkeiten im Erscheinungsbild des CCSD aufzeigen. 
Allen sieben Fällen, von denen Bilder vor der ersten Fraktur vorlagen, war eine 
Antekurvationsfehlstellung gemeinsam. In 6 Fällen (86%) war zudem eine Varusfehlstellung 
auszumachen. Der einzige Fall, der eine proximale Valgusfehlstellung aufwies, ist 
möglicherweise kein echter CCSD, da hier eine fibröse Dysplasie vorlag und diese 
Erkrankung nicht dem CCSD im eigentlichen Sinne zuzuordnen ist. Hinzu kommen weitere 
„klassische“ radiologische Aspekte wie der am Übergang vom mittleren zum distalen Drittel 
gelegene Scheitelpunkt der Fehlstellung und die sanduhrartige Einengung der Diaphyse. In 
den Kap. 3.5.2. und 4.7.6. wurde die Sklerosierung der Tibiadiaphyse in ihrer longitudinalen 
und transversalen Ausdehnung vermessen und zur Gesamtlänge bzw. -breite der Diaphyse 
ins Verhältnis gesetzt. Einen entscheidenden Einfluss auf die Prognose hat offenbar die 
longitudinale Ausdehnung der Sklerose. Es ließ sich ein eindeutiger Zusammenhang 
zwischen ausgedehnter präoperativer Sklerose und schlechter Heilungstendenz aufzeigen. 
Hierbei ist bei einem Ausmaß von mehr als 30% sklerosiertem Knochen von einer 
geringeren Heilungstendenz auszugehen. Das Ausmaß der Sklerose wurde schon vielfach 
als prognostischer Faktor diskutiert (Boyd, 1958; Andersen, 1973, Blauth u. Falliner, 1989), 
es wurde jedoch bisher niemals der Versuch unternommen, dieses Ausmaß zu 
quantifizieren. Trotz der geringen Fallzahl legen die hier vorgestellten Ergebnisse den 
Schluss nahe, dass eine longitudinale Sklerosierung des Knochens von mehr als 30% die 
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Wahrscheinlichkeit der knöchernen Konsolidierung nach operativer Therapie deutlich 
reduziert. Bei den 4 erfolgreichen (d.h. zur Konsolidierung gebrachten) Fällen von insgesamt 
neun, welche hinsichtlich des Skleroseausmaßes prä- und postoperativ vermessen werden 
konnten, betrug das Ausmaß der longitudinalen Sklerose präoperativ bis auf eine Ausnahme 
(75%) proximal und distal weniger als 30%. Bei den fünf nicht erfolgreichen Fällen lag dieser 
Wert in 8 von 10 Messungen (proximal und distal) über 30% (s. Tabellen 10 u. 11 im 
Anhang). Dies wird in der graphischen Darstellung (s. Abb. 23 u. 24 im Anhang) besonders 
eindrucksvoll sichtbar. 
Zystische Veränderungen vor operativer Therapie waren im eigenen Patientengut die 
Ausnahme. In diesen drei Fällen bestand der Verdacht auf eine fibröse Dysplasie, welche 
solche Veränderungen typischerweise aufweist. Diese Beobachtung deckt sich mit der 
Vermutung hinsichtlich unterschiedlicher pathomorphologischer Mechanismen des CCSD 
und einer Pseudarthrose bei fibröser Dysplasie (s. Kap. 5.3.). 
 
5.9. WELCHE THERAPIE IST DIE RICHTIGE? 
 
5.9.1. Allgemeine Therapieempfehlungen 
 
Hätten konventionelle Osteosyntheseverfahren (Plattenosteosynthese, Cerclagen, etc.) eine 
ausreichende Erfolgsrate in der Therapie des CCSD, wäre diese Arbeit niemals entstanden. 
Somit sollten diese Therapieformen anderen Indikationen vorbehalten bleiben. Andererseits 
ist die konservative Therapie doch nicht so aussichtslos, wie bisher angenommen (Grill et al., 
2000)(s.u.). Beim Vergleich der aktuellen Literatur fällt bezüglich der empfohlenen 
Therapieformen auf, dass gegenwärtig von nahezu allen Autoren die radikale Resektion der 
Pseudarthrose und des umgebenden Periosts gefordert wird (Zumiotti u. Ferreira, 1994; 
Heikkinen et al., 1999; Grill et al., 2000; Joseph u. Mathew, 2000; Romanus et al., 2000). Der 
entstandene Defekt kann durch eine Therapie im Ringfixateur nach Ilizarov (Ilizarov, 1969; 
Grill, 1996; Guidera et al., 1997; Weber et al., 1997; Lammens et al., 2000) oder durch eine 
freie, gefäßgestielte Transplantation der kontralateralen Fibula (Chen et al., 1979; 
Manoylovic et al., 1991; Coleman u. Coleman, 1994; Romanus et al., 2000) ausgeglichen 
werden. Für beide Techniken gibt es Vor- und Nachteile, jedoch sprechen die Ergebnisse 
der EPOS Multicenter Studie eindeutig für die Therapie im Fixateur externe als die 
überlegene Behandlungsform. Deren Heilungsrate liegt mit 75% nach maximal zwei 
Operationen deutlich höher, als bei der Fibulatransplantation mit 39% primärer Heilungsrate 
bzw. 61% nach zusätzlichen operativen Eingriffen (Grill et al., 2000). Auch ermöglicht die 
Fibulatransplantation trotz möglicher Streckung der Weichteile selten den vollständigen 
Ausgleich der Beinlängendifferenz. Im eigenen Patientengut befand sich nur ein Fall (Nr. 2), 
wo die kontralaterale Fibula transplantiert wurde. Zwar war das Endergebnis gut, es kam 
jedoch proximal und distal zu fehlender Einheilung mit Pseudarthrosenbildung, so dass zwei 
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weitere, ungeplante Operationen erforderlich wurden. Abgesehen von den Ergebnissen der 
EPOS-Studie, welche als einzige retrospektive Studie eine große Anzahl von Patienten 
repräsentiert, ist sprechen eine weitere Anzahl von Gründen für die Fixateurtherapie. So 
besteht zum Beispiel die Donorproblematik mit möglicher Gefährdung der gesunden 
Gegenseite durch die Operation selbst und später durch eine Valgisierung des 
Sprunggelenks aufgrund der Fehlenden Stabilisierung durch die Fibula. Sowohl die 
Fibulatransplantation als auch die Therapie im Fixateur externe erfordern eine enorme 
therapeutische und operative Erfahrung des behandelnden Arztes, es darf jedoch nicht 
unerwähnt bleiben, dass häufig zusätzlich zur Fibulatransplantation eine Fixateurtherapie 
erforderlich ist, um eine ausreichende Stabilität zu erzielen oder verzögerte Einheilung zu 
behandeln (Romanus et al., 2000). 
Als weiteres Verfahren existiert heute einzig die intramedulläre Nagelung. In Verbindung mit 
großzügiger Anlagerung von Spongiosa nach radikaler Resektion von Pseudarthrose, 
sklerosiertem Knochen und verändertem Periost gilt sie als Methode der zweiten Wahl 
(Delgado-Martinez et al., 1996; Joseph u. Mathew, 2000). Wie die EPOS-Studie auch 
gezeigt hat, ist die konservative Therapie im Sinne einer Orthesenversorgung zur 
Verhinderung einer Fraktur nicht so sinnlos wie bis dato vermutet. Sie wird zur wertvollen 
Methode, um die unweigerlich erforderliche chirurgische Therapie bis zu einem Zeitpunkt 
hinauszuzögern, an dem der Patient älter und mehr compliant sowie die Prognose besser ist 
(Grill et al., 2000).  
 
5.9.2. Ausreichende Resektionsgrenzen und wie sie bestimmt werden 
 
Unerlässlich für den Erfolg der Operation ist, dass primär die Pseudarthrose, der sklerotische 
Knochen und das veränderte Periost ausreichend reseziert wird (s.o.). Die eigenen 
Messungen zeigen, dass das Verhältnis von Skleroselänge zur Diaphysenlänge auf ein Maß 
gebracht werden sollte, welches mit einer ungestörten Knochenheilung vereinbar ist. Ein 
statistisch exakter Wert ließ sich hier aufgrund der geringen Fallzahl nicht ermitteln, die 
Ergebnisse der radiologischen Vermessung (s. Kap. 4.7.6.) weisen jedoch darauf hin, dass 
ein Wert von unter 30% Sklerose anzustreben ist, die longitudinale Sklerose also maximal 
ein Drittel der Diaphysenlänge messen sollte. In diesem Fall ist mit größerer 
Wahrscheinlichkeit eine spätere Konsolidierung zu erwarten. Der Trend zu einem geringen 
Verhältnis von Sklerose zu normalem Knochen überrascht natürlich nicht, entspricht er doch 
allgemeinen Erfahrungen und Empfehlungen im Rahmen orthopädisch-chirurgischer 
Osteosyntheseverfahren (Bauer et al., 1994; Orozco et al. 1999). 
Entscheidend ist, dass das Ausmaß der erforderlichen Resektion präoperativ möglichst 
genau bestimmt wird, um das weitere therapeutische Vorgehen danach auszurichten. 
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Die Quantifizierung der Sklerose wird in dieser Arbeit zum ersten Mal in diesem 
Zusammenhang erwähnt und ermöglicht es dem Therapeuten, klare Resektionsgrenzen zu 
bestimmen und anhand der Größe des entstandenen Defektes die anschließende Therapie 
zu wählen. 
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5.9.3. Spezielle Therapieempfehlungen für die verschiedenen Typen des CCSD 
 
Die Ergebnisse der EPOS-Studie zeigen die höchsten Heilungsraten für die akute 
Kompression der Knochenenden im Ringfixateur nach Pseudarthrosenresektion, welche 
somit die überlegene Therapieform darstellt (Grill et al., 2000). Dies ist jedoch bei 
ausgedehnten primären knöchernen Defekten oder sekundären Defekten nach erforderlicher 
Resektion der Sklerose nicht immer möglich, da der entstehende Weichgewebswulst zu groß 
wird und damit verbunden ein Lymphödem sowie venöse und arterielle 
Durchblutungsstörungen auftreten können. Hier bietet sich der Segment-Transport an, 
welcher den Defekt mit Hilfe der Kallusdistraktion überbrückt und anschließend ebenfalls 
eine Kompression der Segmente ermöglicht (Weber, 1999). Der Segment-Transport ist 
mittlerweile in drei verschiedenen Techniken möglich (s. Kap. 3.9.1.). Der Nachteil des 
äußeren Transports liegt im Durchschneiden der Weichteile durch die Transportdrähte oder 
Schrauben, was insbesondere bei längeren Transportstrecken zu Schmerzen und 
erheblicher Narben- und Wulstbildung der Weichgewebe mit den oben aufgeführten 
Nachteilen führen kann. Der innere Transport mit starren Drähten führt zu einer sehr weit 
ausladenden, gelenküberschreitenden Montage am Fixateur, welche beim Transport von 
proximal nach distal (der häufigsten Variante) die Belastung des Beines im Fixateur 
erschwert. Die hier im Rahmen der CCSD-Behandlung erstmals angewandte neue Methode 
des inneren Transports mit Hilfe flexibler Drähte und Umlenkrollen nach Weber (1998) 
ermöglicht den gewebeschonenden inneren Transport bei gleichzeitiger Vollbelastung, da 
die Drähte nach Umlenkung über Rollen Platz sparend am Fixateur montiert werden können 
und zwar in nahezu beliebiger Richtung. 
Die im Rahmen dieser Arbeit gewonnen Erkenntnisse bezüglich Ätiologie / Pathogenese und 
Therapie des CCSD erlauben es, ein Therapieschema basierend auf dem Fixateur externe 
als Therapie mit den höchsten Heilungsraten aufzustellen. Unter Zugrundelegung klarer 
klinischer und radiologischer Kriterien wird für den Therapeuten die Behandlung vereinfacht 
und vor allem vereinheitlicht. Es ergibt sich somit eine präoperative Unterteilung in fünf 
Gruppen mit unterschiedlichem therapeutischem Procedere: 
 
Typ I a - Bei Achsfehlstellung im Sinne eines Crus varum et antecurvatum aber Fehlen von 
Frakturen und ohne deutliche Progredienz steht die Vermeidung einer Progredienz oder gar 
der Frakturierung mit Pseudarthrosenbildung im Vordergrund. Mit Hilfe von stützenden Gips- 
bzw. Kunststoffcastverbänden oder Orthesen kann eine Schienung und Wuchslenkung 
durchgeführt werden. Eine operative Therapie im Sinne etwa einer Korrekturosteotomie ist in 
diesem Stadium unbedingt zu unterlassen, da eine verzögerte Heilung mit anschließender 
Pseudarthrose sehr häufig die Folge ist (Andersen, 1979; Crossett et al. 1989). 
Radiologische Kontrollen sind im Abstand von 3 Monaten durchzuführen, um eine 
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Progredienz der Verkrümmung frühzeitig zu erkennen. Des Weiteren ist die Durchführung 
einer Kernspintomographie zu empfehlen, um das Ausmaß der bindegewebigen 
Veränderungen zu erfassen und eine andere Ursache wie beispielsweise Tumoren 
auszuschließen (Mahnken et al., 2001). 
 
Typ I b - Kommt es trotz konservativer Maßnahmen zu einer Progredienz der Fehlstellung, 
ist die autologe Periosttransplantation eine wichtige und neue therapeutische Option. Das 
Verfahren, welches auf einer Idee von Codivilla (1906) basiert, wurde modifiziert und im 
Rahmen dieser Arbeit von Herrn Prof. Dr. Weber erstmals an einem CCSD-Patienten (Fallnr. 
19) durchgeführt. Während es für den Patienten abgesehen von den allgemeinen 
Operationsrisiken sehr risikoarm und die Durchführung relativ einfach ist, lässt der bisherige 
Verlauf den Schluss zu, dass die Progredienz des CCSD gebremst, wenn nicht gar 
aufgehalten werden kann. Der weitere Verlauf muss jedoch noch abgewartet und eine 
größere Zahl von Patienten behandelt werden, um weiter gehende Schlüsse bezüglich 
dieses Verfahrens ziehen zu können. Eine zusätzliche Korrekturosteotomie bei ausgeprägter 
Fehlstellung verbietet sich auch hier. 
 
Typ I c - Bei Vorliegen ausgeprägter zystischer Veränderungen des Knochens sollte eine 
dem Typ II a/b (s.u.) entsprechende Therapie gewählt werden. 
 
Typ II a - Bei einer pathologischen Fraktur der Tibia mit Pseudarthrosenbildung ist die 
knöcherne Sanierung notwendig. Um dem Patienten häufige Operationen zu ersparen sollte 
primär radikal operiert werden, also unter ausreichender Resektion des sklerosierten 
Knochens, sämtlichen veränderten Periosts und fibrotisch veränderten Bindegewebes. Dabei 
sollte darauf geachtet werden, dass postoperativ nicht mehr als 30% der Diaphysenlänge 
eine vermehrte Sklerosierung aufweisen. Der ausreichenden Resektion ist das weitere 
Vorgehen unter zu ordnen, auf keinen Fall darf eine zu sparsame Resektion erfolgen, um 
beispielsweise einen späteren Segmenttransport zu vermeiden. Die intensive radiologische 
Diagnostik unter Zuhilfenahme der Kernspintomografie ist erforderlich, um das genaue 
Ausmaß der Sklerose und der Fibrosierung und damit den zu erwartenden knöchernen 
Defekt zu bestimmen. Beträgt der nach Resektion zu erwartende knöcherne Defekt beim 
jungen Patienten, welcher den pubertären Wachstumsschub noch vor sich hat, weniger als 5 
cm, ist das akute Aufeinanderstellen der Resektionsenden unter Verwendung des Fixateur 
externe möglich, falls die Fibula ebenfalls frakturiert ist. Wird eine Strecke von 5 cm nicht 
überschritten, kann sich der so entstehende Haut- und Weichteilwulst im Verlaufe des 
Wachstums ausreichend glätten, beim ausgewachsenen Patienten sollte der Defekt 3 cm 
nicht überschreiten, da mit einer ausreichenden Glättung des Weichteilwulstes sonst nicht 
mehr zu rechnen ist (Weber, 1999). Das durch das akute Aufeinanderstellen der 
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Knochenenden entstehende Beinlängendefizit kann entweder im Rahmen der gleichen 
Behandlungsphase oder zu einem späteren Zeitpunkt mittels Kallusdistraktion fern der 
Dockingstelle (meistens am proximalen Unterschenkel) ausgeglichen werden. Hierbei 
empfiehlt es sich jedoch, zeitnah zu verlängern, erstens weil dann die negativen Folgen der 
Beinverkürzung nur kurze Zeit bestehen, zweitens, weil dem Patienten eine zweite 
Fixateurtherapie erspart werden kann und drittens die bei der Kallusdistraktion zu 
erwartende Angioneogenese einen zusätzlich positiven Effekt auf die Heilung erzielt. Ist die 
Fibula nicht frakturiert, wird der Segmenttransport auch bei geringeren Defektstrecken (z.B. 3 
cm) empfohlen. Es soll hierbei eine Fibulaosteotomie vermieden werden, um nicht in diesem 
Bereich eine Pseudarthrosenbildung zu provozieren. Wird dennoch eine Osteotomie der 
Fibula erforderlich, so ist dies fern des pathologischen Segments – meistens proximal – 
durchzuführen. 
 
Typ II b - Beträgt der Defekt, welcher nach ausreichender Resektion zu erwarten ist, mehr 
als 5 cm beim jungen bzw. mehr als 3 cm beim ausgewachsenen Patienten, so ist der 
entstehende Weichteilwulst zu groß, um sich durch weiteres Wachstum und Atrophie zu 
glätten. In diesen Fällen ist der Segment-Transport die geeignete Methode, um den 
knöchernen Defekt zu überbrücken und die resultierende Beinlängendifferenz nach 
Andocken der Segmente durch weitere Kallusdistraktion auszugleichen. Das 
pseudarthrosennahe Ende des zu transportierenden Segments kann sich während des 
Transports sklerotisch verändern, so dass in der Regel beim Andocken des Segments ein 
operatives Anfrischen der Resektionsenden erforderlich wird. Um die Konsolidierungsrate 
weiter zu erhöhen, sollte hier gleichzeitig die Anlagerung autologer Spongiosa erfolgen (Grill 
et al., 2000). 
 
Typ III - Dieser Patient hat bereits multiple Operationen hinter sich und ist in der Regel 
auch von verschiedenen Therapeuten behandelt worden. Hier besteht radiologisch eine 
Defektpseudarthrose mit erheblicher Verkürzung des Unterschenkels und extrem kurzem 
distalem Tibiaanteil von weniger als 2 cm. Die Sklerosierung ist so ausgeprägt, dass der 
nach Resektion zu erwartende Defekt 75% der gesamten Unterschenkellänge überschreiten 
kann. Zusätzlich ist bei diesen Patienten nach multiplen Voroperationen die erforderliche 
hohe Compliance hinsichtlich weiterer rekonstruktiver Verfahren nicht mehr zu erwarten. Die 
zwei Patienten des eigenen Kollektivs (Nr. 8 u. 11) waren Neurofibromatose-Patienten und 
wiesen die hier häufig zu beobachtende geistige Retardierung auf, was die Durchführbarkeit 
aufwendiger Therapien erheblich erschwerte. In diesen Fällen ist die gefäßgestielte 
calcaneo-cutane Stumpfkappenplastik (Weber, 2001) nach Unterschenkelamputation die für 
den Patienten sinnvollste Methode, da sie die lange Hospitalisierung beendet und eine 
zügige Resozialisation ermöglicht. Weitere Komplikationen wie Stumpfdurchspießung oder 
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Druckulcera aufgrund zu weicher Hautverhältnisse oder fehlender Sensibilität sind mit dieser 
Technik ausgeschlossen. Die beiden dergestalt versorgten Patienten profitierten deutlich von 
der Amputation und der sich anschließenden Beendigung einer langen 
Hospitalisierungsphase. 
 
 
6. ZUSAMMENFASSUNG 
 
Ziel dieser Arbeit war es, das bisherige Wissen und Verständnis hinsichtlich Ätiologie, 
Pathogenese und Therapie der so genannten „Congenitalen Pseudarthrose der Tibia – CPT“ 
auszuwerten und zu erweitern. Hierzu wurde eine ausführliche Bestandaufnahme des 
derzeitigen Wissensstandes unternommen und die Ergebnisse mit den Erfahrungen aus der 
Therapie eines der mit 20 Patienten größten europäischen Kollektive verglichen. Die 
vorliegende Dissertation enthält einen ausführlichen Literaturüberblick, in welchem die 
internationale Literatur der letzten 120 Jahre dargestellt und kritisch analysiert wird. 
Herausgestellt wird vor allem der therapeutische Aspekt der jeweiligen Artikel unter 
besonderer Berücksichtigung der Multi-Center-Studie der „European Paediatric Orthopaedic 
Society – EPOS“ von 1996, welche mit 340 Fällen weltweit die bei weitem größte 
retrospektive Studie darstellt und deren Ergebnisse in Form von sechs Publikationen aus 
dem Jahr 2000 in den Überblick einflossen. Es wird gezeigt, dass konventionelle 
Osteosyntheseverfahren in der Mehrzahl der Fälle keine ausreichende Erfolgsaussicht 
haben und für die Therapie somit ungeeignet sind. Übereinstimmend mit der aktuellen 
Literatur wird aufgezeigt, dass eine Therapie nur dann ausreichende Aussicht auf Erfolg 
haben kann, wenn die Pseudarthrose einschließlich sklerosiertem Knochen, verändertem 
Periost und Bindegewebe radikal reseziert wird. Die hauptsächlich konkurrierenden 
Verfahren sind die freie, gefäßgestielte Transplantation der ipsi- oder kontralateralen Fibula 
sowie die Therapie im Fixateur externe, wobei der Ringfixateur nach Ilizarov bei weitem am 
häufigsten zur Anwendung kommt. Während die Fibulatransplantation hohe Heilungsraten 
erreichen kann, so ist ihr Erfolg häufig nur nach – ungeplanten – zusätzlichen Eingriffen im 
Sinne einer sekundären Spongiosaplastik und vor allem einer unterstützenden Behandlung 
mit dem Fixateur externe zu gewährleisten. Es wird argumentiert, dass der Fixateur externe 
in der EPOS-Studie eine deutlich höhere primäre Heilungsrate besitzt und zusätzlich nur 
dieses Verfahren eine ausreichende therapeutische Bandbreite hat, um alle Probleme, die 
bei der Behandlung der Erkrankung auftreten wie die Verkürzung, Verkrümmung und 
Instabilität der betroffenen Extremität adäquat zu lösen. 
Es wird weiterhin über 20 Patienten aus den orthopädischen Universitätskliniken Heidelberg 
und Aachen berichtet, deren Krankheitsverlauf direkt analysiert werden konnte. Der jeweilige 
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Verlauf wird ebenso dargestellt, wie sämtliche therapeutischen Verfahren, wobei 
insbesondere auf drei neuartige Verfahren nach Weber eingegangen wird, welche erstmals 
in der Behandlung des CCSD zur Anwendung kamen und eine deutliche Erweiterung des 
therapeutischen Spektrums bedeuten. Diese Verfahren sind die autologe 
Periosttransplantation im Frühstadium der Erkrankung, der innere Segmenttransport mit 
flexiblen Drähten und Umlenkrollen im Stadium der Pseudarthrose und die neurovasculär 
gestielte calcaneo-cutane Stumpfkappenplastik, welche als Ultima ratio bei nicht 
vermeidbarer Amputation zur Anwendung kommt. Die Techniken und Ergebnisse dieser 
Verfahren werden ausführlich erläutert. Auch am eigenen Patientengut kann gezeigt werden, 
dass Verfahren unter Verwendung des Ringfixateur nach Ilizarov die höchste Heilungsrate 
aufweisen und für den Patienten im Verlauf die niedrigste Anzahl an Operationen und somit 
die geringste Hospitalisierung bedeuten. 
Zur Planung des therapeutischen Vorgehens wird eine neue, vergrößerungsneutrale 
radiologische Messmethode vorgestellt, welche erstmals die quantitative Messung der 
diaphysären Sklerose der betroffenen Tibia in den Vordergrund stellt und es erlaubt, anhand 
des ermittelten Wertes eine prognostische Aussage über die mögliche Heilung und über das 
erforderliche Maß der operativen Resektion zu treffen. Hierbei ist die longitudinale Sklerose 
der Tibia offenbar von größerer Bedeutung, als deren transversale Ausdehnung und es ist 
erkennbar, dass ein Skleroseausmaß von unter 30% häufiger mit einem erfolgreichen 
Therapieausgang korreliert. Dieser Wert gilt sowohl als präoperativer prädiktiver Wert 
hinsichtlich der Prognose, als auch als Basis für die erforderlichen Resektionsgrenzen. 
Es wird eine neuartige Klassifikation vorgestellt, welche es erlaubt, jeden Patienten zu jedem 
Zeitpunkt anhand von klaren radiologischen und individuellen Kriterien in eine Gruppe 
einzuteilen, welche wiederum eine eindeutige therapeutische Empfehlung auf der Basis des 
aktuellen Standes der internationalen Literatur und der eigenen Ergebnisse beinhaltet. Die 
bei der Einteilung entscheidenden Kriterien basieren nicht zuletzt auf der neuen 
radiologischen Messmethode und berücksichtigen sowohl das Alter als auch die 
psychosozialen Umstände des Patienten. 
Im experimentellen Teil werden Gewebeproben aus Operationsresektaten licht- und 
elektronenmikroskopisch sowie immunhistochemisch untersucht. Es kann zum ersten Mal 
gezeigt werden, dass Zellen neuronaler Differenzierung nicht nur direkt in der Läsion 
nachweisbar sind. Sie spielen offenbar darüber hinaus eine entscheidende Rolle in der 
Pathogenese des Defekts, indem sie sich myelinscheidenartig um periostale Arteriolen und 
Kapillaren legen und somit im Sinne einer Ligatur dieser Gefäße zu einer hypoxischen 
Degeneration des Bindegewebes führen. Diese Bindegewebsveränderungen, haben 
histologisch große Ähnlichkeit mit dem Gewebe ebenfalls untersuchter kutaner 
Neurofibrome. Die Ergebnisse deuten klar darauf hin, dass dieses Gewebe am Knochen 
eine Beeinträchtigung des apositionellen Wachstums bewirkt und zur Entstehung und 
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Aufrechterhaltung des bekannten Defekts führt, welcher als „congenitale Tibiapseudarthrose“ 
beschrieben ist. Auffällig ist, dass dieses Gewebe im Pseudarthrosenbereich regelmäßig bei 
allen untersuchten Patienten nachweisbar war und zwar unabhängig von der Tatsache, ob 
der Patient als Grunderkrankung eine Neurofibromatose aufwies oder nicht. 
In der Diskussion wird zunächst gezeigt, dass der bisherige Name „Congenitale 
Pseudarthrose der Tibia – CPT“ unkorrekt ist und durch den Namen „Congenitaler Cruraler 
Segmentdefekt – CCSD“ ersetzt werden sollte. Es wird die Schwierigkeit der Abgrenzung zu 
Differentialdiagnosen ebenso diskutiert, wie der Zusammenhang mit generalisierten 
Erkrankungen des Bindegewebes, namentlich der Neurofibromatose Typ 1 (M. von 
Recklinghausen) und der fibrösen Dysplasie. Auf Basis der eigenen Erkenntnisse und 
neueren Literaturquellen wird mit dem Neurofibromin-G-Protein Komplex ein mögliches 
Verbindungsglied zwischen der Neurofibromatose bzw. der fibrösen Dysplasie einerseits und 
dem CCSD anderseits hergestellt. Auch wird argumentiert, dass der Anteil der CCSD-
Patienten mit einer Neurofibromatose höher liegen dürfte als die allgemein in der Literatur 
konstatierten 50%. Insbesondere wird die histologische Ähnlichkeit des Gewebes mit 
kutanen Neurofibromen betont und das mögliche Vorliegen chromosomaler Mosaike 
vermutet, welche eine Form von lokaler Neurofibromatose im betroffenen Unterschenkel 
darstellen könnten. 
Die Ergebnisse der histomorphologischen Untersuchungen werden ausführlich diskutiert und 
die Vorteile der neuen Operationsverfahren herausgestellt. Diese sind für die autologe 
Periosttransplantation ein geringes operatives Risiko für den Patienten und die Chance, den 
Pathomechanismus des CCSD zu durchbrechen, wodurch dem Patienten unter Umständen 
weitere Operationen erspart werden können. Der innere Segmenttransport nach Weber 
ermöglicht es, ausgedehnte knöcherne Defekte zu überbrücken, ohne die Weichteile mit 
äußerlich geführten Drähten zu durchschneiden bei gleichzeitiger Vollbelastbarkeit des 
betroffenen Beines. Die neurovasculär gestielte calcaneo-cutane Stumpfkappenplastik nach 
Weber bietet schließlich die Möglichkeit, bei erforderlicher Amputation, einen voll sensiblen, 
perforationssicheren und endbelastbaren Unterschenkelstumpf zu erhalten, welcher es dem 
Patienten ermöglicht, eine lange Hospitalisierungsphase ohne die Komplikationen, welche 
bei konventioneller Amputation auftreten können, zu beenden. Es werden die 
diagnostischen, prognostischen und therapeutischen Aspekte des neuen Messverfahrens 
erläutert und allgemeine und spezielle Therapieempfehlungen basierend auf dem neuen 
Klassifikationsschema aufgestellt. Dieses ermöglicht es im Gegensatz zu allen bisherigen 
Klassifikationen, jeden Fall von CCSD eindeutig zu erfassen und diesem dann eine 
spezifische Therapie zuzuordnen, welche nach dem derzeitigen Stand die höchste 
Erfolgsaussicht hat. 
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7. SCHLUSSFOLGERUNG UND AUSBLICK 
 
Die im Rahmen dieser Arbeit gewonnenen Erkenntnisse sind Grundlage einer 
pathomorphologisch und individuell angepassten Therapie mit der höchstmöglichen Aussicht 
auf Erfolg. Dennoch basieren die Ergebnisse der dargestellten Untersuchungs- und 
Therapiekonzepte auf kleinen Fallzahlen und bedürfen der weiteren Verifizierung durch 
größere und erstmals prospektive Studien. Im Vordergrund sollte hierbei stehen, das 
vorgestellte Therapieschema konsequent umzusetzen und die Erfolgsraten zu prüfen. Da 
das prä- und postoperative Ausmaß der longitudinalen knöchernen Sklerose zwar im 
vorliegenden Modell deutlich mit dem operativen Outcome zu korrelieren scheint, die Fallzahl 
aber sehr gering ist, müssen diese Ergebnisse durch die Untersuchung eines größeren 
Kollektivs validiert werden. Nicht zuletzt sollte das hier erstmals nachgewiesene Vorkommen 
von Zellen neuronaler Differenzierung in unmittelbarer Nähe der periostalen Arterien 
Grundlage weiterer ultrastruktureller Untersuchungen sein. Teil künftiger Studien sollte 
zudem sein, die genetische Ausprägung der im Defekt liegenden und hieran beteiligten 
Zellen auf das Vorliegen eines chromosomalen Mosaiks hin zu untersuchen, um den 
Zusammenhang zwischen dem CCSD und der Neurofibromatose „von Recklinghausen“ 
weiter zu klären. Hier sollte die Untersuchung von Gewebe- und Blutproben erfolgen, um 
gegebenenfalls lokale chromosomale Veränderungen nachzuweisen, welche Ähnlichkeit mit 
jenen der NF 1 haben, um hierdurch den Zusammenhang zwischen den beiden 
Erkrankungen zu untersuchen. 
Noch immer sind nicht alle Fragen im Bezug auf den CCSD abschließend beantwortet. Die 
vorliegende Arbeit kann jedoch einen großen Beitrag zum Verständnis der Erkrankung 
leisten und es besteht nun ein fundiertes Therapiekonzept, welches es ermöglichen sollte, 
jene Kinder, welche am CCSD erkrankt sind stadiengerecht und mit höchstmöglicher 
Aussicht auf Erfolg zu behandeln. 
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9. Anhang 
9.1. TABELLEN 
 
Tabelle 1: 
Gegenüberstellung der drei häufigsten Klassifikationen der CPT mit schematischer 
Darstellung des radiologischen Bildes (nach Hefti et al., 2000) 
 
    
 
Pseudarthrose 
der Fibula ohne 
Fraktur der 
Tibia 
 
Intraossäre 
Neurofibrome 
 
Kontralateraler 
Klumpfuß 
Crawford I II III IV    
Andersen  sklerotisch zystisch dysplastisch Fibula  Klumpfuß 
Boyd I IV III II V VI  
 
 
Tabelle 2:
Überblick über die Heilungsraten der verschiedenen Therapieformen, wie sie aus der EPOS-
Studie hervorgehen (n. Grill et al., 2000) 
Therapie McFarland Marknagelung Plattenosteosynthese Fibulatransplantation Ringfixateur 
Fallzahl 19 240 50 31 194 
Heilungsrate 37% 50,5% * 52% * 61,3% ** 75% *** 
* Bestes Ergebnis unter gleichzeitiger Spongiosaanlagerung 
** Gesamtergebnis einschließlich zusätzlicher Operationen 
*** Durchschnittliches Ergebnis bezogen auf alle Verfahren und  Altersgruppen (64% - 100%) 
 
 
Tabelle 3:
Funktionelle Ergebnisse der EPOS-Studie bezogen auf alle Therapieformen in Abhängigkeit 
von der Zuordnung nach der Crawford Klassifikation (1986). Quelle: Tudisco et al. (2000). 
 Crawford I Crawford II Crawford III Crawford IV 
Knöcherne Konsolid. 100 % 91 % 80 % 63 % 
Volle Belastbarkeit 100 % 38 % 60 % 11 % 
Permanente 
Schienung 
0 % 31 % 40 % 67 % 
Sportl. Betätigung 100 % 55 % 20 % 0 % 
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Tabelle 4:
Auflistung der Patienten, deren Daten im Rahmen dieser Arbeit analysiert wurden 
Fall 
Nr. 
Geburts-
datum 
Geschlecht Beobachtungs- 
Zeitraum 
Klinik Voroperationen 
Alio loco 
1 24.08.´56 M März 1966 - 
Nov. 1973
Heidelberg 2 
2 09.04.´64 W Jan. 1979 - 
Mai 1987
Heidelberg 5 
3 13.01.´77 W Feb. 1977 - 
Aug. 1990
Heidelberg - 
4 19.07.´77 M Feb. 1994 - 
Dez. 1998
Heidelberg/ Aachen 6 
5 02.07.´78 M Feb. 1982 - 
Juni 1989
Heidelberg - 
6 14.09.´78 W Sept. 1980 - 
April 1995
Heidelberg - 
7 25.11.´82 M Jan. 1985 - 
März 1995
Heidelberg - 
8 28.12.´83 W Feb. 1990 - 
Dez. 1999
Heidelberg/ Aachen 4 
9 09.05.´83 M Juli 1983 - 
März 1984
Heidelberg - 
10 07.01.´85 M April 1998 - 
Dez. 1999
Aachen 10 
11 27.01.´85 M Feb. 1995 - 
Dez. 1999
Heidelberg/ Aachen 10 
12 21.02.´85 W Jan. 1986 - 
Mai 1995
Heidelberg - 
13 03.06.´86 M Sept. 1994 - 
Juli 1995
Heidelberg 3 
14 19.10.´86 M Nov. 1991 - 
Juni 1995
Heidelberg 4 
15 22.10.´90 M Dez. 1993 - 
Dez. 1999
Heidelberg/ Aachen 2 
16 14.06.´91 M Nov. 1991 - 
Jan. 1995
Heidelberg - 
17 20.05.´92 W Mai 1992 - 
Feb. 1996
Heidelberg - 
18 05.10.´96 M Feb. 1999 - 
Dez. 1999
Aachen - 
19 07.08.´98 M Sept. 1998- 
Dez. 1999
Aachen - 
20 25.11.´99 W Nov. 1999- 
Dez. 1999
Aachen - 
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Tabelle 5: 
Graphischer Überblick über die Merkmale der gebräuchlichsten Klassifikationen 
Merkmal Van Nes 
1966 
Andersen 
1976 
Boyd 1982 Murray / Lovell  
1982 
Crawford 
1986 
Anzahl der Typen 3 6 6 3 4 
Vorhandensein einer 
Sklerose • • • • • 
Ausdehnung der 
Sklerose     • 
Ausdehnung der 
Pseudarthrose      
Neurofibromatose  • •   
Alter des Patienten 
bei Erstmanifestation • • • •  
Form der Krümmung  • • • • 
Vorhandensein von 
Zysten • • •  • 
Zusätzliche 
Fehlbildungen  • •   
Alleinige 
Fibulapseudarthrose  • • •  
Zeitlicher Verlauf    •  
Fibrome / 
Schwannome   •   
Prognose    •  
Präfrakturstadium   • • • 
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Tabelle 6: 
Neue Klassifikation zur Einteilung des CCSD anhand klinischer und radiologischer Kriterien 
Typ I a Präfrakturstadium mit Antekurvations- und Varusfehlstellung des Unterschenkels, keine Fraktur, keine Progredienz der Fehlstellung 
Typ I b Präfrakturstadium mit progredienter Fehlstellung und/oder Entwicklung einer Fibulapseudarthrose 
Typ I c Präfrakturstadium mit ausgeprägter zystischer Läsion 
Typ II a 
Tibiapseudarthrose (mit oder ohne Fibulabeteiligung) und Sklerose der Tibia; zu 
erwartender knöcherner Defekt nach Resektion von Pseudarthrose / Sklerose von 
weniger als 5 cm (3 cm nach Wachstumsabschluss) 
Typ II b 
Tibiapseudarthrose (mit oder ohne Fibulabeteiligung) und Sklerose der Tibia; zu 
erwartender knöcherner Defekt nach Resektion von Pseudarthrose / Sklerose von mehr 
als 5 cm (3 cm nach Wachstumsabschluß) 
Typ III 
1. Ausgeprägter knöcherner Defekt 
2. Longitudinale Sklerose der Tibia > 50% 
3. Distaler Tibiaanteil weniger als 2 cm 
4. Erhebliche Osteopenie 
5. Multiple Voroperationen 
6. Neurofibromatose Typ I 
7. Fehlende Compliance des Patienten oder des psychosozialen Umfeldes für 
aufwendige rekonstruktive Maßnahmen sowie Hospitalisierung 
8. Wunsch des Patienten und / oder der Eltern nach Amputation 
 
Tabelle 7:
Gegenüberstellung der verschiedenen Subtypen nach Boyd (1982), Crawford (1986) und der 
eigenen Klassifikation (jew. frühestmögliche Einteilung) zur Zahl der OP´s und dem Ergebnis 
 
Fallnr. Andersen Boyd Crawford
Eigene 
Klassifikation OP´s 1** OP´s 2*** Erfolg 
1 dysplastisch II* IV* IIb 6 Ø Amputation 
2 zystisch III* III* Ic 9 Ø Ja 
3 Zystisch III III IIa 1 Ø Ja 
4 Sklerotisch V* IV* Ic 6 4 Ja 
5 Fibula II IV Ib Ø Ø Ø 
6 zystisch III III Ic 7 Ø Ja 
7 sklerotisch IV II Ib 10 Ø Ja 
8 dysplastisch II* IV* III 3 (?) 3 Amputation 
9 Fibula IV IV IIa Ø Ø Ø 
10 zystisch III* III* IIb 8 (?) 5 Ja 
11 dysplastisch II* IV* III 10 1 Amputation 
12 sklerotisch I I Ia 2 Ø Nein 
13 dysplastisch II* IV* IIb 4 Ø Ja 
14 dysplastisch II* IV* IIb 6 Ø  Ja 
15 sklerotisch IV* II* Ib 2 3 Ja 
16 dysplastisch IV II Ib Ø Ø Ø 
17 Fibula V II Ib Ø Ø Ø 
18  V   Ø Ø Ø 
19  II IV Ib Ø 1**** Ø 
20  V   Ø Ø Ø 
* Die Einteilung nach Boyd (1982) und Crawford (1986) konnte erst nach vorausgegangenen Operationen erfolgen 
** Gesamtzahl primärer Eingriffe plus Komplikationen ohne geplante Folgeeingriffe vor Entstehen dieser Arbeit 
*** Gesamtzahl primärer Eingriffe plus Komplikationen ohne geplante Folgeeingriffe im Rahmen dieser Arbeit 
**** Hier kam die autologe Periosttransplantation zur Anwendung 
(?) Anzahl der vorausgegangenen Operationen nicht eindeutig zu bestimmen 
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Tabelle 8: 
Radiologische Stellung des ipsilateralen oberen Sprunggelenkes in der Frontalebene im 
zeitlichen Verlauf. 
Patient 3 5 6 7 9 12 16 17 18 19 20 
OSG 
vor Therapie 
N 10° V N k.A. k.A. k.A. N N N N N 
OSG 
nach 
Therapie 
N 15° V 20° V 15°V k.A. 10°V k.A. N N N N 
Anzahl der 
Vor-OP´s 1 0 7 7 0 2 0 0 0 0 0 
 
Anzahl der im Verlauf durchgeführten primären Operationen N = Unauffälliger Befund, V = Valgusfehlstellung, 
k.A. = keine Angabe 
Bei den übrigen Patienten war eine Einteilung aufgrund lückenhafter radiologischer Dokumentation retrospektiv nicht möglich 
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Tabelle 9: 
Ergebnisse der Messungen vor (prä) und nach (post) Pseudarthrosenresektion bezüglich 
Ausmaß der Sklerose (s. auch Abb. 14 u. 15) 
                 Patient 
 
Maß 
3 
prä 
3 
post 
+ 
6/1 
prä 
6/1 
post 
- 
6/2 
prä 
6/2 
post 
- 
7/1 
prä 
7/1 
post 
- 
A  Sklerose prox. 3,0 0,8 3,5 1,7 4,0 5,0 5,5 4 
A´ Sklerose dist. 1,5 0,3 2,0 1,0 3,5 2,4 3,0 0,5 
B  Länge Tibia 
proximal 
10,5 7,1 10,4 9,2 8,5 12,0 10,0 8,5 
B´ Länge Tibia 
distal 
4,5 2,7 4,5 3,2 5,2 4,7 5,0 1,5 
 Sklerose in % 
prox. (A / B) 
30 11 34 18 47 42 55 40 
 Sklerose in % 
dist. (A´/ B´) 
30 11 44 31 67 51 75 33 
         
C  Sklerosenbreite 
proximal 
1,0 0,3 0,9 0,6 0,4 0,4 0,7* 0,6 
C´ Sklerosenbreite 
distal 
0,6 0,3 0,4 0,4 0,5 0,5 0,7* 0,5 
D  
Diaphysenbreit
e proximal 
1,5 0,6 0,9 0,8 0,8 0,7 1,0* 0,8 
D´Diaphysenbreite 
distal 
0,9 0,5 0,5 0,9 0,8 0,9 1,0* 1.0 
Sklerose in % 
prox. (C / D) 
60 50 100 75 50 57 70 75 
Sklerose in % 
dist. (C´/ D´) 
60 60 80 44 63 55 70 50 
         
E   Sklerosenbreite 
metaphysennah 
proximal 
 
0,4 
  
0,2 
  
0,4 
  
0,4 
 
E´ Sklerosenbreite 
metaphysennah 
distal 
 
0,3 
  
0,2 
  
0,3 
  
0,5 
 
F  Diaphysenbreite 
metaphysennah 
proximal 
 
1,2 
  
1,0 
  
0,8 
  
1,4 
 
F´ Diaphysenbreite 
metaphysennah 
distal 
 
1,0 
  
1,2 
  
1,1 
  
1,0 
 
Sklerose in % 
prox. (E / F) 
30  20  50  29  
Sklerose in % 
dist. (E´/ F´) 
30  16  27  50  
„+“ bedeutet eine erfolgreiche Therapie, während „-“ einen erfolglosen Therapieausgang kennzeichnet 
 
*    es bestand präoperativ keine Fraktur oder Pseudarthrose 
**  es wurde keine Resektion der Pseudarthrose vorgenommen 
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Tabelle 9 – Fortsetzung: 
 
                 Patient 
 
Maß 
7/2 
prä 
7/2 
post 
- 
7/3 
prä 
7/3 
post 
- 
12 
prä 
12 
post 
+ 
13 
prä 
13 
post 
+ 
A  Sklerose prox. 7,5 7,5** 6,0 2,3 3,3 3,5 2,5 0,9 
A´ Sklerose dist. 2,0 2,0** 2,0 1,0 1,5 1,3 1,2 0,3 
B  Länge Tibia 
proximal 
14,0 14** 14,5 7,0 10,0 9,7 8,5 7,8 
B´ Länge Tibia 
distal 
3,5 3,5** 2,6 2,7 4,6 4,3 3,2 2,4 
 Sklerose in % 
prox. (A / B) 
54 54** 41 30 33 36 29 12 
 Sklerose in % 
dist. (A´/ B´) 
57 57** 77 37 33 30 38 13 
         
C  Sklerosenbreite 
proximal 
1,0 1,0** 0,5 0,2 0,7 0,8 0,3 0,3 
C´ Sklerosenbreite 
distal 
1,0 1,0** 0,6 0,6 0,6 0,6 0,4 0,3 
D  Diaphysenbreite 
proximal 
1,0 1,0** 1,0 0,9 0,8 0,9 0,4 0,6 
D´Diaphysenbreite 
distal 
1,2 1,2** 1,2 1,2 0,7 0,8 0,5 1,0 
Sklerose in % 
prox. (C / D) 
100 100** 50 22 88 88 75 50 
Sklerose in % 
dist.  (C´/ D´) 
83 83** 50 50 86 75 80 30 
         
E   Sklerosenbreite 
metaphysennah 
proximal 
 
0,6 
  
0,4 
  
0,3 
  
0,2 
 
E´ Sklerosenbreite 
metaphysennah 
distal 
 
1,0 
  
1,3 
  
0,2 
  
0,3 
 
F  Diaphysenbreite 
metaphysennah 
proximal 
 
1,6 
  
1,6 
  
0,9 
  
1,0 
 
F´ Diaphysenbreite 
metaphysennah 
distal 
 
1,7 
  
1,9 
  
1,0 
  
1,0 
 
Sklerose in % 
prox. (E / F) 
38  25  33  20  
Sklerose in % 
dist. (E´/ F´) 
59  68  20  30  
„+“ bedeutet eine erfolgreiche Therapie, während „-“ einen erfolglosen Therapieausgang kennzeichnet. 
 
*    es bestand präoperativ keine Fraktur oder Pseudarthrose 
**  es wurde keine Resektion der Pseudarthrose vorgenommen 
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Tabelle 9 – Fortsetzung: 
 
                 Patient 
 
Maß 
14 
präop 
14 
postop 
+ 
A  Sklerose prox. 2,2 1,7 
A´ Sklerose dist. 0,5 0,8 
B  Länge Tibia 
proximal 
6,5 7,1 
B´ Länge Tibia 
distal 
1,3 2,0 
 Sklerose in % 
prox.  (A / B) 
34 24 
 Sklerose in % 
dist. (A´/ B´) 
38 25 
   
C  Sklerosenbreite 
proximal 
0,3 0,3 
C´ Sklerosenbreite 
distal 
0,5 0,3 
D  Diaphysenbreite 
proximal 
0,5 0,6 
D´Diaphysenbreite 
distal 
0,7 0,7 
Sklerose in % 
prox. (C / D) 
60 50 
Sklerose in % 
dist. (C´/ D´) 
71 43 
   
E   Sklerosenbreite 
metaphysennah 
proximal 
 
0,2 
 
E´ Sklerosenbreite 
metaphysennah 
distal 
 
0,5 
 
F  Diaphysenbreite 
metaphysennah 
proximal 
 
1,0 
 
F´ Diaphysenbreite 
metaphysennah 
distal 
 
0,8 
 
Sklerose in % 
prox. (E / F) 
20  
Sklerose in % 
dist. (E´/ F´) 
63  
„+“ bedeutet eine erfolgreiche Therapie, während „-“ einen erfolglosen Therapieausgang kennzeichnet. 
 
*    es bestand präoperativ keine Fraktur oder Pseudarthrose 
**  es wurde keine Resektion der Pseudarthrose vorgenommen 
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Tabelle 10: 
Erfolgreiche eigene Fälle – Skleroseausmaß longitudinal in % im Bezug zur durchgeführten 
Therapie. 
Fall Nr. Präop. prox. Präop. dist. Postop. prox. Postop. dist. 
3 30% 30% 11% 11% 
Korrekturosteotomie der li. Tibia mit segmentaler Resektion der Fibula und Tibiaumkehrspan 
12 33% 33% 36% 30% 
Pseudarthrosen- und Periostresektion, Kompression im Ilizarov-Fixateur, Spongiosaplastik 
13 29% 38% 12% 13% 
Pseudarthrosen- und Periostresektion, Segment-Transport im Ilizarov-Fixateur 
14 34% 38% 24% 25% 
Pseudarthrosen- und Periostresektion, Segment-Transport im Ilizarov-Fixateur 
(Die Fälle mit einem Skleroseausmaß von mehr als 30% (Grenzwert) sind grau unterlegt) 
 
 
 
Tabelle 11: 
Nicht erfolgreiche eigene Fälle – Skleroseausmaß longitudinal in % im Bezug zur 
durchgeführten Therapie 
Fall Nr. Präop. prox. Präop. dist. Postop. prox. Postop. dist. 
6/1 34% 44% 18% 31% 
Subperiostale Pseudarthrosenresektion, Fixierung der Tibia mit DC-Platte, Spongiosaplastik 
6/2 47% 67% 42% 51% 
Sparsame Pseudarthrosenresektion, Spongiosaplastik und Anlage eines Ilizarov-Fixateurs 
7/1 55% 75% 40% 33% 
Subperiostale, supramelleoläre Korrekturosteotomie der Tibia 
7/2 54% 57% 54% 57% 
Keine Pseudarthrosenresektion, Segment-Transport im Ilizarov-Fixateur 
7/3 41% 77% 30% 37% 
Pseudarthrosen- und Periostresektion, Segment-Transport im Ilizarov-Fixateur, keine Resektion der 
Fibula 
(Die Fälle mit einem Skleroseausmaß von mehr als 30% (Grenzwert) sind grau unterlegt) 
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Tabelle 12: 
26 Primäre Eingriffe mit dem Ziel der Pseudarthrosenkonsolidierung 
 
Art der Operation      Fallnr. OP´s Erfolg  Erfolg%
Plattenosteosynthese 6, 7 2 0 0% 
Knochenspananlagerung 3, 6, 12 3 1 33% 
Kompression / akute Verkürzung im Fixateur externe mit 
Resektion von Pseudarthrose und Periost 
6 (2x), 7, 12 4 3 75% 
Kompression / akute Verkürzung im Fixateur externe 
ohne Resektion von Pseudarthrose und Periost 
6, 7 2 1 50% 
Äußerer Segment-Transport n. Ilizarov (mit Resektion 
von Pseudarthrose und Periost) 
4, 6, 7, 14 5 4 80% 
Äußerer Segment-Transport n. Ilizarov (ohne Resektion 
von Pseudarthrose und Periost) 
2, 7, 15 3 1 33% 
Innerer Segment-Transport mit starren Drähten (mit 
Resektion von Pseudarthrose und Periost) 
4 1 1 100% 
Innerer Segment-Transport n. Weber mit flexiblen 
Drähten und Umlenkrollen (mit Resektion von 
Pseudarthrose und Periost) 
8, 10, 15 3 2 
66%     
(100%)* 
Gefäßgestielte Fibulatransplantation (Gegenseite) 2 1 0 0% 
Marknagelung 6 1 1 100% 
Osteosynthese nur der Fibula (bei bestehender Tibia- 
und Fibulapseudarthrose) 12 1 0 0% 
Korrekturosteotomie bei Crus antecurvatum 
Gesondert aufgeführt, da hier zuvor keine Pseudarthrose 
bestand, sie entwickelte sich erst im Anschluss an diese 
Operation 
7 1 0 0% 
* Hier muss berücksichtigt werden, dass der mit dieser Technik gescheiterte Fall (Nr. 8) in der eigenen 
Klassifikation dem Typ III zugeordnet werden muss. In dieser Gruppe wird die Amputation empfohlen. Der 
Segmenttransport bei dieser Patientin ist lediglich als letzter sanierender Versuch vor der wahrscheinlichen 
Amputation zu betrachten. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Seite 107 
Tabelle 13:
38 sekundäre Eingriffe - einschließlich Amputationen 
Art der Operation   Fallzahl OP´s
Geplante Zusatzeingriffe bei Ringfixateurtherapie* (einschl. 
Fixateurentfernung) 
10 22 
Übrige Materialentfernungen 2 2 
Operationspflichtige Komplikationen (Ilizarov)** 3 6 
Operationspflichtige Komplikationen (übrige)*** 2 3 
Sonstige**** 2 2 
Amputationen (eine konventionelle Amputation, zwei mit 
gefäßgestielter Transposition des Calcaneus und der Weichteile auf 
den distalen Tibiastumpf) 
3 3 
* Hierunter fällt vor allem das Einbringen zusätzlicher Drähte bei Fixateurumstellung und die erneute Revision der 
Pseudarthrosezone bei Kontakt der Fragmente mit Anlagerung von Spongiosa 
** Rekortikotomie, Lysezonen und Pseudarthrosenbildung im Distraktionskallus 
*** Nachamputation, Revision bei Infektion 
**** Revisionseingriffe, welche bei Erstvorstellung der Patienten durchgeführt wurden, um lokale Infekte zur Ausheilung zu 
bringen 
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9.2. ABBILDUNGEN 
 
Abbildung 1 a-c: Crus recurvatum congenitum 
 
Abb. 1a: 
 
Vergleichsfall: linker 
Unterschenkel mit 
Crus recurvatum 
congenitum, 
unmittelbar nach der 
Geburt. Die 
Valgusfehlstellung 
beträgt 45°, die 
Rekurvations-
fehlstellung etwa 50° 
 
 
 
 
 
 
Abb. 1 b:
 
Crus recurvatum 
congenitum, gleiche 
Patientin im Alter von 
drei Jahren. Die 
Fehlstellung sowohl 
in der Frontal- als 
auch in der Sagital-
ebene hat sich 
deutlich verringert. 
Sie beträgt jetzt noch 
ca. 20° 
(Frontalebene) bzw. 
32° (Sagitalebene) 
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Abb. 1 c:
 
Gleiche Patientin wie oben nun im 
Alter von 5 Jahren. Wiederum ist 
deutlich die weitere Aufrichtung im 
Sinne einer spontanen Achs-
korrektur zu erkennen. Die 
Fehlstellung in der Frontal und 
Sagittalebene beträgt nun jeweils 
ca. 15°. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildungen 2 a-g: Exemplarische Bilder für die Klassifikationen nach Andersen (1976), 
Boyd (1982) und Crawford (1986) 
 
Abb. 2 a: 
 
Klumpfuß-Typ 
(Andersen) 
Typ IV (Boyd und 
Crawford) 
(Patient Nr. 9, rechter 
Unterschenkel) 
Ausgeprägte, distal 
betonte Tibia antecurvata 
und bereits congenital 
bestehende Pseudarthrose 
sowohl der Tibia als auch 
der Fibula. Der für die 
Namensgebung 
verantwortliche Klumpfuß 
besteht nach Andersen auf 
der kontralateralen Seite. 
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Abb. 2 b: 
 
Zystischer Typ (Andersen) 
Typ III (Boyd und 
Crawford) 
(Patientin Nr. 9, linker 
Unterschenkel) 
Fehlstellung im Varus- und 
Antekurvationssinne. Die 
Pfeile markieren die 
zystischen Läsionen im 
distalen Anteil von Tibia und 
Fibula, wo sich im Verlauf 
Spontanfrakturen ereignen 
 
 
 
Abb. 2 c: 
 
Sklerotischer / später Typ 
(Andersen) 
Typ IV (Boyd) 
Typ II (Crawford) 
(Patient Nr. 7, linker 
Unterschenkel) 
Hier entwickelt sich eine 
ausgeprägte Sklerose mit 
zunehmender Fehlstellung. 
Im Scheitelpunkt der 
Fehlstellung entwickelt sich 
im Verlauf eine Stressfraktur. 
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Abb. 2 d: 
 
Fibula Typ (Andersen) 
Typ V (Boyd) 
Typ II (Crawford) 
(Patientin Nr. 17, rechter 
Unterschenkel) 
Deutlich zu sehen ist die 
pathologische Fraktur der distalen 
Fibula (Pfeil) bei insgesamt nur mäßig 
ausgeprägter Fehlstellung 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abb. 2 e: 
 
Dysplastischer Typ (Andersen) 
Typ II (Boyd) 
Typ IV (Crawford) 
(Patient Nr. 16, rechter 
Unterschenkel) 
Es besteht eine atrophe 
Pseudarthrose im Bereich eines 
dysplastischen Segments der Tibia, 
die Diaphyse erscheint hier 
sanduhrartig verschmälert. Die Fibula 
ist verkrümmt aber ohne Fraktur. 
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Abb. 2 f: 
 
Gewinkelter Typ (Andersen) 
Keine Einteilung n. Boyd und 
Crawford 
(Patient Nr. 7, linker 
Unterschenkel) 
Hier Zustand nach 
Korrekturosteotomie bei 
progredienter Fehlstellung. Gut 
erkennbar die fehlende 
knöcherne Überbrückung des 
Osteotomiespalts 8 Wochen 
postoperativ mit beginnender 
Pseudarthrosenbildung 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abb. 2g: 
 
Typ VI (Boyd) 
Keine Einteilung n. Andersen u. 
Crawford 
(Patientin Nr. 2, linker Unterschenkel) 
Im proximalen Anteil der Tibia ist eine 
nahezu den gesamten Markraum 
einnehmende Zyste zu erkennen 
(Pfeile), welche mit ihrem sklerotischen 
Randsaum an eine intramedulläre 
Raumforderung i.S. eines Fibroms 
erinnert. Multiple kleine Zysten auch im 
Scheitelpunkt-bereich der 
Antekurvation. 
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Abb. 3: 
 
Präfrakturstadium, 
Mischtyp zwischen den Typen IV und II 
(Boyd), den Typen II und III n. Crawford 
und dem sklerotischen bzw. zystischen 
Typ n. Andersen. 
(Patientin Nr. 2, linker Unterschenkel) 
Teils zystisch imponierende, teils 
sklerotische Veränderungen im Markraum 
und die charakteristische Fehlstellung im 
Varus- und Antekurvationssinne 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 4 a 
 
Typ I n. Cawford 
(Patient Nr. 19, rechter Unterschenkel) 
MRT (Fettsuppression; TR/RE 1400/30; 
Inversionszeit 110) des CCSD vor 
Ausbildung einer Fraktur oder 
Pseudarthrose, deutlich erkennbar die 
hyperintense Region (Pfeil n. links) im 
Bereich der dorsalen Tibia sowie das 
diffuse Weichgewebsödem ventrolateral 
(Pfeile n. rechts). 
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Abbildung 4 b 
 
Typ I n. Crawford 
(Patient Nr. 19, rechter Unterschenkel) 
T2-gewichtetes Spin-echo MRT (550/20) zum gleichen 
Zeitpunkt wie oben. Hier erkennt man die typische 
anteriore Biegung der Unterschenkelknochen sowie 
umschriebene corticale Verdickung (Pfeile). Der 
Markraum ist noch durchgängig, wobei das 
Knochenmark in der Region der Krümmung leicht 
hypointens erscheint.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 5:  
 
Überbrückungsplastik 
nach McFarland, 1940 
(aus McFarland,1951). Die 
Pseudarthrose wird nicht 
reseziert und die 
Fehlstellung nicht 
korrigiert, der kräftige 
kortiko-spongiöse Span 
dient als Lastaufnehmer. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Seite 115 
Abbildung 6: 
Duale Knochenspanplastik n. Boyd,1941 (Schema). 
Seitlich die kräftigen cortico-spongiösen Späne, welche den 
Schrauben als Widerlager dienen. Die Resektion der Pseudarthrose 
gehört nicht notwendigerweise zum Verfahren. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 7: Sog. „Cross-Leg Transplantation“ n. Farmer (aus Farmer, 1952) 
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Abb. 7 (Fortsetzung): Erläuterung der einzelnen Schritte siehe Kap. 2.10.3 
Abbildung 8a: 
 
Intramedulläre Nagelung nach 
Charnley 1956 (Schema) 
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Abbildung 8b: 
 
(Patientin Nr. 6, linker Unterschenkel) 
Intramedulläre Schienung der im distalen 
Schaftdrittel erkennbaren Pseudarthrose 
mittels kräftigem Tibianagel. Proximal ist der 
Nagel dynamisch verriegelt (in der seitlichen 
Aufnahme erkennbares Gleitloch) 
(sklerotischer Typ n. Andersen, Typ IV n. 
Boyd u. Crawford) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 9a: 
 
Freie, gefäßgestielte Fibulatransplantation, Chen et al. 1979 (aus Hagan u. Buncke, 1982) 
 
A – Gefäßgestielte Entnahme der Fibula vom kontralateralen Unterschenkel 
B – Doppelte End-zu-End-Anastomose an die A. fibularis i.S. einer Interposition 
C – Proximale End-zu-Seit-Anastomose an die A. fibularis 
D – Distale End-zu-Seit-Anastomose an die A. fibularis 
E – Proximale End-zu-End-Anastomose an die A. fibularis 
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Abbildung 9b: 
 
(Patientin Nr. 2, linker Unterschenkel) 
Radiologisches Bild nach freier, 
gefäßgestielter Transplantation der 
kontralateralen Fibula. Fixation proximal 
und distal jeweils mit zwei 
Kortikalisschrauben. Außerdem Fixation 
der ipsilateralen Fibulapseudarthrose 
mittels Schraube. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 10a: 
Externer Segmenttransport im Fixateur externe nach proximaler Kortikotomie von Tibia und 
Fibula (Pfeile), Ilizarov 1969 (aus Paley et al., 1992) 
 
Seite 119 
Abbildung 10b: 
 
(Patientin Nr. 6, linker 
Unterschenkel) 
Externer Segmenttransport n. 
Ilizarov nach Resektion der 
Pseudarthrose und 
proximaler Kortikotomie der 
Tibia und Osteotomie der 
Fibula (Pfeile) 
(sklerotischer Typ n. 
Andersen, Typ IV n. Boyd u. 
Crawford) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 10c: 
 
Gleiche Patientin nach 
erfolgtem Segment-
transport. Deutlich ist 
im Bereich der 
Distraktionsstecke die 
beginnende 
Ossifikation zu 
erkennen. 
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Abbildung 11: 
 
Pseudarthrosenresektion und akute Verkürzung im Ilizarov-Fixateur (aus Paley et al., 1992) 
 
 
 
Abbildung 12: Schematische Darstellung der 
Therapie mittels elektrischer Stimulation – hier mit 
einem implantierten Osteostimulator (aus Patersen 
u. Simonis, 1985) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 13: 
Veranschaulichung des relativen Skleroseausmaßes 
bei unterschiedlicher absoluter Knochenlänge 
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Abbildung 14: Darstellung der Methode zur Ermittlung des präoperativen Skleroseausmaßes 
 
 
 
Seite 122 
Abbildung 15: Darstellung der Messmethode zur Ermittlung des postoperativen 
Skleroseausmaßes 
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Abbildung 16: 
Darstellung des Aufbaus zum Segmenttransport nach Weber (1998) 
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Abbildung 17: 
Schema der autologen Periosttransplantation 
 
 
 
 
Abbildung 18a: 
 
Schema der neurovaskulär gestielten calcaneo-cutanen Stumpfkappenplastik n. Weber 
(2001) 
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Abbildung 18b: 
 
Röntgenbefund der neurovaskulär 
gestielten Stumpfkappenplastik n. 
Weber (2001) am linken 
Unterschenkel. Patient Nr. 11 ein 
Jahr postoperativ. 
(Typ II n. Boyd, Typ IV n. Crawford,  
dysplastischer Typ n. Andersen) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 Abbildung 19: 
 
 Radiologischer Befund nach 
spontaner Tibiapseudarthrose 
(Patientin Nr. 16, rechter 
Unterschenkel, Typ IV n. Boyd, 
Typ II n. Crawford, sklerotischer 
Typ n. Andersen) 
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Abbildung 20a: 
 
Ausgeheilte Pseudarthrose bei 
Patientin Nr. 3 im Alter von 13 
Jahren, zehn Jahre nach der letzten 
Operation. Man beachte die 
vollständige radio-morphologische 
Wiederherstellung der Tibiadiaphyse 
mit lediglich persistierender 
Fehlstellung von jeweils ca. 10° im 
Varus und 12° Rekurvationssinne. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 20b: 
 
(Linker Unterschenkel, Patientin Nr. 6 
im Alter von 12 Jahren, acht Monate 
nach der letzten Operation, vgl. Abb. 
10 b/c, sklerotischer Typ n. Andersen, 
Typ IV n. Boyd u. Crawford) 
Konsolidierte Pseudarthrose, im 
mittleren Tibiaschaftbereich erkennt 
man ehemalige Schraubenkanäle nach 
ipsilateralem Fixateur. Die ehemalige 
Pseudarthrose ist knöchern fraglich 
durchbaut bei jedoch persistierender 
Sklerosierung. Medial ist bei der letzten 
Operation angelagerte Spongiosa zu 
erkennen. 
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Abbildung 21: 
 
(Patient Nr. 14, 6 Jahre, linker Unterschenkel) 
Persistierende Pseudarthrose nach multiplen 
Operationen. Chrarakteristisch ist das atrophe 
Erscheinungsbild der Pseudarthrose sowie der 
sehr kurze distale Tibiaanteil. 
(Dysplastischer Typ n. Andersen, Typ IV n. 
Boyd und Crawford) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
   Abbildung 22: 
  
 Typisches Bild einer 
Refraktur, hier bei Patientin 
Nr. 6 im Alter von 11 Jahren, 
drei Monate nach 
Fixateurabnahme (linker 
Unterschenkel, vgl. Abb. 
20b)   
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Abbildung 23: 
Darstellung des longitudinalen Skleroseausmaßes proximal und distal präoperativ 
 
Ausmaß der Sklerose bezogen auf die Knochenlänge 
präoperativ alle Fälle ("+": erfolgreich;"-": nicht erfolgreich)
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Abbildung 24: 
Darstellung des longitudinalen Skleroseausmaßes proximal und distal postoperativ 
 
Ausmaß der Sklerose bezogen auf die Knochenlänge 
postoperativ alle Fälle ("+": erfolgreich; "-": nicht erfolgreich)
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Abbildung 25: 
Darstellung des transversalen Skleroseausmaßes proximal und distal präoperativ 
 
Ausmaß der Sklerose bezogen auf die Diaphysenbreite 
präoperativ alle Fälle ("+": erfolgreich; "-": nicht erfolgreich)
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Abbildung 26: 
Darstellung des transversalen Skleroseausmaßes proximal und distal postoperativ 
 
Ausmaß der Sklerose bezogen auf die Diaphysenbreite 
postoperativ alle Fälle ("+": erfolgreich; "-": nicht erfolgreich)
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Abbildung 27: 
 
Operationsresektat 
einer Pseudarthrose 
bei CCSD. 
Deutlich ist der 
Pseudarthrosenspalt 
zwischen den atrophen 
Knochenenden zu 
erkennen. Diese sind 
wiederum umgeben 
von einer Manschette 
aus blassem, fibrotisch 
verändertem Periost. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 28: 
 
Lichtmikroskopisches 
Bild (H/E-Färbung, 40-
fache Vergrößerung) 
Periost im 
Pseudarthrosenbereich. 
Gut erkennbar sind die 
hohe Zelldichte und die 
eingelagerten 
Blutgefäße. 
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Abbildung 29: 
 
Immunhistochemische 
Technik (100-fache 
Vergrößerung); Periost mit 
proliferierendem Binde-
gewebe und Nachweis 
von S100-positiven Zellen  
(Pfeile). 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 30: 
 
Lichtmikroskopie (H/E-
Färbung, 40-fache Vergr.); 
Aufnahme der 
Pseudarthrosenregion. 
Irreguläre Spongiosa-
formationen (Pfeile) als 
Ausdruck insuffizienter 
Knochenheilung. 
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Abbildung 31:  
 
Immunhistochemische 
Darstellung (250-fache 
Vergrößerung)  von 
S100-positiven Zellen  
(Pfeile) im Bereich 
eines kleinen 
Blutgefäßes (zentral). 
Erkennbar ist die 
ausgeprägte 
Intimaproliferation mit 
dadurch bedingter 
Lumeneinengung. 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 32:  
 
Transmissions -
elektronen-
mikroskopie (TEM) 
des Periosts (5000-
fache Vergr.). Es 
zeigt zellreiches, 
proliferierendes, 
fibröses 
Bindegewebe. 
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Abbildung 33: 
 
TEM (5000-fache Vergr.) 
mit Nachweis von Zellen 
(lange Pfeile) mit langen, 
dendritischen Fortsätzen 
(kurze Pfeile). 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Abbildung 34: 
 
TEM (8300-fache 
Vergr.) Zentral ist ein 
Blutgefäß zu 
erkennen, welches von 
Zellen mit langen 
Fortsätzen umgeben 
ist (langer Pfeil). Die 
Endothelzellen sind 
aufgequollen (kurzer 
Pfeil), das Lumen 
scheint occludiert. 
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